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Editorial

BOL PEDIATR 2004; 44: 53-54

Balance de una etapa

M.J. LOZANO DE LA TORRE

Presidenta de la SCCALP

Finaliza el perfodo en el que ha correspondido la pre-
sidencia de la Sociedad a la Comunidad de Cantabria, y
en la que he ejercido como presidenta, cargo electo que obtu-
ve en las elecciones celebradas en Santander, en octubre
de 2000, durante el Memorial Guillermo Arce-Ernesto San-
chez Villares. Era la primera vez en la larga historia de nues-
tra Sociedad que concurrian a las elecciones de la Junta Direc-
tiva dos candidaturas, opcién que fue criticada por algunos
miembros influyentes de nuestra Sociedad, a pesar de estar
contemplado en los estatutos y de vivir en un sistema demo-
cratico consolidado como el nuestro, en el que debe valo-
rarse positivamente todo lo que signifique pluralidad de
opciones.

Es el momento de despedirse y hacer balance. Quiero,
en primer lugar, agradecer profundamente a todos los com-
ponentes de la Junta Directiva su entrega, su entusiasmo,
su trabajo siempre desinteresado y nunca bien valorado.
Algunas de las personas que se embarcaron conmigo en el
proyecto de trabajar por nuestra Sociedad ni me conocfan
ni las conocia y, sin embargo, formamos un equipo que ha
funcionado coordinadamente y ha realizado un importan-
te trabajo. Permitidme que os recuerde algunas de las tare-
as realizadas en los tltimos 3 afios.

Reforma de los Estatutos: en la reunion de Primavera
celebrada en Palencia en abril de 2002 se aprob6 la modifi-
cacién de los anteriores estatutos. Los actuales consideran
a los residentes socios numerarios de pleno derecho y se les
permite ser elegidos y elegibles para formar parte de la Junta
Directiva de la Sociedad con voz y voto. Se la modificado la
metddica electoral y, manteniendo el voto presencial, se per-
mite y regula el voto por correo, lo que sin duda contri-

buira a una mayor participacion en las elecciones en una
sociedad geograficamente tan compleja como la nuestra. En
el capitulo IV, referente a la constitucién de la Junta Direc-
tiva, se ha incorporado a la misma un vocal de Hospitales
que actuara como portavoz de los socios que trabajen en
el ambito hospitalario y que sera elegido por vez primera
en las proximas elecciones a la Junta Directiva. Asi mismo,
se ha integrado en la Junta el director de la pagina web, con
la misi6én de dirigir, mantener y actualizar la pagina web de
la Sociedad, que ademas se incluye como un 6rgano més de
difusién de la sociedad (Capitulo IX). Se ha modificado la
composicion del comité del Memorial Guillermo Arce-Ernes-
to Sanchez Villares, dando una mayor participacion en el
mismo a los miembros electos de la Junta Directiva.

Hemos colaborado activamente en el programa cienti-
fico de los Congresos Nacionales de la Asociacion Espa-
fiola de Pediatria, con abundante participacién en ponen-
cias, mesas redondas, talleres y presentacién oral de nume-
rosos posters y comunicaciones.

En nuestras dos Reuniones Anuales, se constata una
participacién cada vez mas numerosa de residentes y
pediatras jévenes que participan en el programa cientifi-
co con presentacién de comunicaciones, que reflejan su
labor asistencial e investigador. La Reunion de Primavera
de 2003 la celebramos en la bonita ciudad de La Corufia
conjuntamente con la Sociedad de Pediatria de Galicia, en
un congreso muy enriquecedor en todos los aspectos (cien-
tificos y sociales).

En marzo de 2001 tuvo lugar en Valladolid una Reunién
cientifica, in memoriam del Dr. Fernando Fernindez de las
Heras, pediatra y amigo entrafiable, en la que participa-
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ron generosamente sus amigos y compaiieros y a la que asis-
tieron numerosos pediatras. En la Reunién de Primavera de
2004 se celebrara un merecido homenaje a otra entrafiable
persona, el Dr. Jaime Revuelta Alonso, pediatra entusiasta
que, ademas de trabajar eficazmente por nuestra Sociedad,
ha sido pionero de muchas actividades cientificas de nues-
tra Comunidad Auténoma.

Se ha continuado con el Programa de Formacién Con-
tinuada de la Sociedad, organizado por los vocales de las
distintas provincias y muy bien valorado por los pediatras
participantes.

El Boletin de Pediatria ha continuado su brillante anda-
dura, publicando puntualmente la actividad cientifica de
nuestra Sociedad y consiguiendo una mayor participacion
de pediatras no sélo de nuestra sociedad sino también de
fuera de ella, dado el alto nivel de sus manuscritos. Mi agra-
decimiento a su director y al equipo de redaccién. También
deseo dar las gracias al director de nuestra pagina Web,
incluida en el directorio de webs médicas acreditadas y una
de las mas dindmicas de la pediatria espafiola. A través de
ella nos mantenemos puntual y perfectamente informados
de las actividades de nuestra Sociedad, de los articulos del

54 VOL. 44 N° 188, 2004

Boletin y podemos enlazar con las principales paginas web
no sélo de nuestro pais sino del mundo entero.

Nuestra Sociedad ha participado activamente en el
Grupo de trabajo para la organizacién de una Unidad de
Cuidados Intensivos Pediétricos en Castilla y Le6n, definir
el nivel de prestaciones en neonatologia y elaborar el Plan
de Trasporte Neonatal y Pediatrico.

En las Reuniones de Primavera hemos instaurado un
entrafiable acto: la entrega de un diploma y de un obsequio
a los residentes de Pediatria que finalizan su formacién en
el &mbito de nuestra Sociedad.

Hemos tenido un importante aumento en el niimero de
socios, pasando de 735 a 850, lo que supone un incremento
del 15%. La puesta en marcha de la base de datos y la actua-
lizacién constante de los mismos, gracias a la magnifica labor
del Secretario, permite que los socios reciban con regulari-
dad tanto el Boletin de Pediatria como la revista Anales de
Pediatria de la AEP asi como los diferentes boletines de infor-
macion.

Gracias a todos los miembros de la Junta Directiva y a
todos los que desde el inicio creyeron en nuestro proyecto

Un abrazo y hasta siempre.
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Reunidén de Primavera de la SCCALP

SANTANDER 14 Y 15 DE MAYO DE 2004

Viernes 14 de Mayo

10.00-14.00

15.30

16.00-17.30

Sala Paraninfo

Taller Interactivo: Casos clinicos en
Urgencias de Pediatria

Patrocinado por Glaxo Smith Kline
Ponentes:

Javier Benito. Urgencias de Pediatria. Hospital
Cruces. Baracaldo (Vizcaya).

Victor Canduela. Servicio de Pediatria.
Hospital de Laredo (Cantabria).

Ernesto de Diego. Cirugia Pedidtrica. Hospital
Universitario M. de Valdecilla. Santander.

Isidro Mongil. Servicio de Pediatria. Hospital
de Laredo (Cantabria).

Corsino Rey. Cuidados Intensivos Pedidtricos.
Hospital Central de Asturias. Oviedo.

Entrega de Documentacién

Comunicaciones libres

Sala Paraninfo

Moderadores: Pilar Gortazar (Santander) y
Carlos Ochoa (Zamora).

Influencia del genotipo A1TT en la
variabilidad clinica de la fibrosis quistica
Diez Lépez 1., Vazquez Cordero C.*, Alonso
Ramos M J., Fernandez Carvajal I. Blanco
Quirds A. Servicio de Pediatria. Hospital
Clinico Universitario de Valladolid. * Servicio
de Pediatria. Hospital de Cruces, Vizcaya.
1.B.G.M. Departamento de Pediatria. Facultad
de Medicina. Valladolid.

Lactancia materna recibida y estado
nutricional en la adolescencia

Alvarez Alvarez C.**, Buesa Casastis L.**.
Redondo Figuero C.G.*, Garcia Calatayud
S.**, De Rufino Rivas P.***, *Centro de Salud
Vargas. **Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla. *** Facultad de Medicina.
Universidad de Cantabria. Santander.

Eficacia y tolerabilidad del Levetiracetam
en 133 nifios con epilepsias rebeldes
Herranz Ferndndez J.L.*, Prats Vifias ].M.**,
Campistol Plana J.***, Campos Castell6 J.***,
Rufo Campos M.****, Casas Fernandez C.
et Neuropediatras. *Hospital Universitario
M. Valdecilla , Santander. **Hospital
Universitario de Cruces, Bilbao. **Hospital
Universitario San Juan de Dios, Barcelona.
****Hospital Clinico Universitario de San Carlos,
Madrid. ***Hospital Universitario Virgen del
Rocio, Sevilla. ****Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Hipertensién intracraneal benigna.

A propbsito de un caso pediatrico
Mayordomo Colunga J.*, Garcia Gonzalez
M.*, Jiménez Trevifio S.*, Malaga Diéguez
L*, De Juan Frigola ].*, Colunga Cueva
M.**. *Dpto. de Pediatria y **Dpto. de
Oftalmologia. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

A propésito de los movimientos en espejo
Benito Cornejo A., Argumosa Gutiérrez A.,
Arteaga Manjén-Cabeza R., Herranz
Fernandez ].L. Neuropediatria. Hospital
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16.00-17.30
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Universitario Marqués de Valdecilla.
Universidad de Cantabria. Santander.

Accidentes cerebrovasculares en la
infancia causados por déficit de proteina C
Benito Cornejo A., Arteaga Manjon-Cabeza
R., Herranz Fernandez J.L.. Neuropediatria.
H. Universitario Marqués de Valdecilla.
Universidad de Cantabria. Santander.

Experiencia con toxina botulinica en el
tratamiento de nifios con paralisis cerebral
De las Cuevas Terédn L., Arteaga Manjon-
Cabeza R., Garcia Suarez G.*, Fernandez
Gutiérrez D.*, Herranz Fernandez J.L.
Neuropediatria y **Ortopedia Infantil. H.
Universitario M. Valdecilla. Universidad de
Cantabria. Santander.

El papel de la cirugia en el tratamiento de
la epilepsia refractaria

Bengoa Caamaiio M., Hernandez Zurbano
C., Gonzélez de la Gdndara S., Hernédndez
Bejarano M.J., Santos Borbujo J. y Monzén
Corral L. Hospital Universitario de Salamanca.

Sala C1

Comunicaciones libres

Moderadores: Luis Miguel Ferndndez
(Asturias) y Belén Martinez-Herrera Merino
(Cantabria).

Parpura trombocitopénica idiopatica
aguda: a propdsito de un caso

Taborga Diaz E., Rodriguez Delhi C.,
Chamorro Chamorro P., Martinez Revuelta
E. Departamento de Pediatria. Servicio de
Hematologia. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Otomastoiditis aguda en la infancia:
estudio de 46 casos

Pérez Gil E., Uyaguary Quezada M., San
Roman Muiioz M., Pérez Belmonte E., Vidal
Piedra S., Lozano de la Torre M.]. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario M. de
Valdecilla. Universidad de Cantabria. Santander.

Meningitis bacteriana complicada:
seguimiento durante un afio

Garcia Garcia M.D., Herndndez Zurbano
C., Gonzélez Garcia R., Blazquez J., Santos
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17.00-17.30

17.30-19.30

Borbujo J., Santacruz S. Servicio de Pediatria y
Servicio de ORL del Hospital Universitario de
Salamanca.

Reflujo gastroesofdgico complicado
Garcia Garcia M.D., De Manueles Jiménez
]., Grande Benito A., Herndndez Fabidn A.,
Fernandez Pulido E., Torres Peral R. Servicio
de Pediatria. Unidad de Digestivo Infantil.
Hospital Universitario de Salamanca.

Problematica diagndstica de adenopatias
en el nifio a propésito de 9 casos

Berrocal Castafieda M., Fernandez D.,
Muriel M., Martin Alonso M., Villagra
Albert A. Hospital Universitario de Salamanca.

Ingresos por sindrome febril sin foco en el
hospital de corta estancia

Fernandez Barrio B., Suarez Saavedra S.,
Pérez Guirado A., Calvo Gémez-Rodulfo
A., Concha Torre A. Urgencias de Pediatria.
Departamento de Pediatria. Hospital Central
Universitario. Oviedo. Asturias.

Mastoiditis en un lactante. A propésito de
un caso

Costa Romero M., Rodriguez Delhi C.,
Somalo Herndndez L., Galan. Departamento
de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Colitis ulcerosa en pediatria: formas de
presentacién

Garcia Lépez N., Campuzano Martin S.,
Touza Pol P, Bousofio Garcia C., Ramos
Polo E. Departamento de Pediatria. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Café en la exposicién comercial

Sala Paraninfo

Mesa Redonda: Actualizacion en
Urgencias de Pediatria

Moderador: Isidro Mongil (Cantabria)

Sospecha de intoxicacién: los primeros
30 minutos

Santiago Mintegi Raso. Urgerncias de
Pediatria. Hospital de Cruces. Baracaldo
(Vizeaya).



Urgencias respiratorias
Carlos A. Diaz Vazquez. Pediatra. Centro de
Salud de Moreda (Asturias).

Actuacion ante un nifio con una
convulsion aguda

José Luis Herranz. Seccion de Neuropediatria.
Hospital Universitario M. de Valdecilla.
Universidad de Cantabria. Santander.

19.30-20.00  Sala Paraninfo
Inauguracién Oficial

21.30 Cena. Restaurante Rhin
Sabado, 15 de Mayo

9.00-10.30 Comunicaciones libres

Sala Paraninfo

Moderadores: Irene Casares (Palencia) y
Ricardo Galvan (Santander)
Pseudohermafroditismo masculino.
Complicaciones evolutivas

Camina Gutiérrez A.B., Martinez Bugarin
R., Escorial-Briso Montiano M., Sola Casado
L., Hermoso Lopez F, Serrano Vazquez L.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Variables perinatales. Evolucion en la
ultima década

De Fuentes M.C., Chulani R., Ledesma I.,
Alvarez R., Fdez-Castafio M.T,, Marugan

J.M. Servicio de Pediatria. Hospital de Ledn. 09.00-10.30

Sindrome de Aicardi: Presentacion

de un caso

Mélaga L.*, Vernet A.**, Galvdn M.*,
Millan J.R***, Cuadrado M.**, Campistol
J.**. *Unidad de Neuropediatria. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.
**Servicio de Neurologia Infantil. Hospital
Infantil Sant Joan de Deu. Barcelona.
***Servicio de Neurologin. Hospital Miguel
Servet. Zaragoza.

Hipoplasia pulmonar vs enfermedad de
membrana hialina en un caso de valvulas
de uretra posterior

Fernandez Barrio B., Pérez Guirado A.,
Quiroga Gonzélez R., Garcia Saavedra S.,

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

Fernandez Ferndndez M., Fernandez
Colomer B. Departamento de Pediatria.
Hospital Central de Asturias. Oviedo.

Neumotérax bilateral espontaneo en un
neonato

Quiroga Gonzélez R., Rodriguez Delhi C.,
Garcia Lopez N., Ramos Aparicio A., Lépez
Sastre J.B. Servicio de Neonatologia.
Departamento de Pediatria. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Taquicardia supraventricular fetal
Hernandez Bejarano M.]., Paez Gonzélez
R., Bengoa Caamaio M., San Feliciano
Martin L., Gil Sanchez A., Garcia Parrén A.
Unidad Cardiologia infantil. Hospital Clinico
Universitario de Salamanca.

Sindrome del intestino corto. Soporte
nutricional

Torres Peral R., Grande Benito A., Gonzalez
Garcia R., Garcfa Blanco M.A., Vazquez
Pefias E., Gonzalez Calderén O. Hospital
Universitario de Salamanca.

Uso de bifosfonatos en osteogénesis
imperfecta

Torres Peral R., Grande Benito A., Carballo
Tardaguila L., Andrés Andrés A.G,,
Rodriguez Albarran Alfonso, Paez Gonzélez
R. Hospital Universitario de Salamanca.

Comunicaciones libres

Sala C1

Moderadores: Elsa Ramila (Burgos) y Carlos
Redondo (Santander)

Accidentes infantiles durante las practicas
deportivas

Grande Barez S.*, Gonzalez Calderén O.,
Fernandez Pastor F,, De Arriba Méndez S.,
San Feliciano Martin L., Grande Benito A.
Servicio de Pediatria y * Servicio de Urgencias.
Hospital Universitario. Salamanca.

Pruebas complementarias y tratamientos
en accidentes infantiles no hospitalizados
Grande Béarez S.*, Vazquez Pefias E., Andrés
Andrés A.G., Grande Barez M.**, Torres
Peral R., Grande Benito A. Servicio de
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Pediatria y* Servicio de Urgencias. Hospital
Universitario de Salamanca. **Servicio de
Radiodiagndstico. Hospital 12 de Octubre.

Dermatomiositis infantil amiopatica
Gonzalez de la Gandara S., Fernandez
Alvarez D., Muriel Ramos M., Fernandez
Pulido E., Andrés Andrés A.G., Torres Pérez
R. S. de Pediatria (Prof. V. Salazar). Hospital
Universitario de Salamanca.

Talasemia mayor: diagnéstico,
seguimiento y evolucién ambulatoria
Martin Alonso M., Berrocal Castafieda M.,
Nieto Almeida B., Ferndndez Pulido E.,
Prieto Tato L., Martinez Hernandez C.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de
Salamanca.

Sindrome de Williams Beuren. A
propdsito de dos casos

Camina Gutiérrez A.B., Alvarez
Mingorance P, Baeza Velasco M., Escorial
Briso-Montiano M., Sola Casado I., Ardura
Fernandez ]. Hospital Clinico Universitario de
Valladolid.

Torsién aislada de la trompa de Falopio en
una nifia preptber

Ledesma Benitez I., Herrero Mendoza M.B.,
Alvarez Ramos R., Ferndndez Castaiio
M.T,, Orille Nufie V.*, Castafién Lépez L.
Servicio de Pediatria y *Servicio de Obstetricia
y Ginecologia. Hospital de Ledn.

Objetividad y subjetividad de la
preferencia salina: implicacién clinica
Malaga Dieguéz 1., Argiielles L.J., Perillan
Méndez C., Diaz Martin ].J., Vijande
Véazquez M., Malaga Guerrero S. Seccidn
Nefrologia Pedidtrica. Hospital Universitario
Central de Asturias. Area de Fisiologia.
Universidad de Oviedo.
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10.00-12.00

10.30-11.00

11.00-11.30

11.30-12.30

12.30-14.00

14.00

Maloclusion en la infancia

Andrés de Llano M.C.**, Ruiz Garcia S.*,
Lombrana Losa S.*, Cosio N., Andrés de
Llano J.M.**. *Odontopediatria. Santander.
**Servicio de Pediatria. Hospital Rio Carrion.
Palencia.

Votaciones renovacion Junta Directiva de
la Sociedad
Entrada Sala Paraninfo

Café en la exposicion comercial

Sala Paraninfo

Acto Homenaje al Dr. Jaime Revuelta
Alonso

Presentacién: Vicente Madrigal Diez
(Santander)

Sala Paraninfo

Conferencia de Clausura.

La Real Expedicion Filantrépica de la
Vacuna 1803-1806

Alfonso Delgado Rubio. Presidente de In
Asociacién Espariola de Pediatria. Hospital
Civil de Basurto, Bilbao. Universidad del Pais
Vasco.

Sala Paraninfo
Entrega premios mejores comunicaciones

Acto despedida residentes
Nombramiento de Socios de Honor

Asamblea General Ordinaria y
Extraordinaria de Socios

Resultado Elecciones Junta Directiva de la
Sociedad

Coctel de Despedida
Jardines del Paraninfo



BOL PEDIATR 2004; 44: 59-61

Mesa Redonda: Actualizacion en Urgencias de Pediatria

Introduccion

1. MONGIL RUIZ

Hospital de Laredo. Cantabria

El tema de la reunién de primavera 2004 de nuestra
Sociedad, Actualizacién en Urgencias de Pediatria, es de
gran interés para los pediatras. Esto se debe a dos motivos:
en primer lugar, porque un gran volumen de demanda asis-
tencial que generan los nifios es a nivel de consulta de urgen-
cias. En segundo lugar, porque en cualquier momento puede
surgir una urgencia que, en ocasiones, puede entrafiar un
grave riesgo para la vida del nifio, y que demanda de nues-
tra parte una valoracién rdpida del tipo de problema y de
su intensidad, asi como la aplicacién de las medidas nece-
sarias para su correccion y tratamiento. En estos casos, tener
las ideas claras, establecer de forma adecuada una escala de
prioridades y aplicar la medida méds oportuna en cada
momento es fundamental para el nifio. De ahi deriva la nece-
sidad y el interés de la actualizacién de los conocimientos
en los temas de urgencias.

La mesa consta de 3 ponencias:

1. La urgencia respiratoria en el contexto de la préctica
diaria.

2. Sospecha de intoxicacion: los primeros 30 minutos.

3. Actuacién ante un nifio con convulsién aguda.

El Dr. C. A. Diaz Vazquez presenta el tema: La urgencia
respiratoria en el contexto de la prictica diaria.

Como en todas las urgencias, la valoracién inicial o tria-
je es de suma importancia para descubrir los casos de extre-
ma urgencia o emergencia, de los casos que no representan
una situacién tan dramatica.

En el primer caso se debe hacer una valoracién inicial
rapida, siguiendo las reglas del ABC (via aérea, ventilacién,
circulacién), tomando al mismo tiempo las medidas nece-
sarias para estabilizar al paciente. Cuando la situacién no

tiene una urgencia extrema, nos podemos tomar mas tiem-
po para valorar al paciente y establecer el diagnéstico, basan-
donos en una historia clinica detallada y una exploraciéon
rigurosa, junto con algunas exploraciones complementarias
que nos pueden ayudar tanto en el diagndstico del cuadro
como en la valoracién de la intensidad del mismo (pulsio-
ximetria, espirometria, flujo punta y exploraciones radiolé-
gicas). Creo que es necesario resaltar la importancia de
emplear los scores o escalas clinicas, validadas, para la valo-
racién de la intensidad de los diferentes cuadros clinicos
(escala de Westley en la laringitis, escala de Wood-Dow-
nes en obstruccién de vias bajas, etc.). Esto nos ayuda a dis-
minuir la subjetividad de la valoracion de la gravedad cli-
nica de los procesos respiratorios y facilita el seguimiento
de la evolucién clinica a otros observadores, aparte de faci-
litar la comparacion de series clinicas, tratamientos, etc.

Dentro de los cuadros respiratorios de vias superiores,
la laringitis aguda o crup es la mas frecuente. Este cuadro
habitualmente es leve, y tal vez no precise tratamiento. En
otras ocasiones, la intensidad del cuadro es mayor: varios
ensayos clinicos y meta-analisis han demostrado que la
dexametasona oral o budesonida inhalada disminuyen la
intensidad y acorta la evolucién del cuadro en estos casos.
La adrenalina nebulizada mejora transitoriamente el cua-
dro de dificultad respiratoria de la laringitis. Si no se pro-
duce respuesta al tratamiento hay que sospechar otros pro-
cesos (traqueobronquitis bacteriana, cuerpo extrafio, abs-
ceso retrofaringeo o epiglotitis).

La epiglotis practicamente ha desaparecido con la vacu-
nacién contra el Haemophilus influenzae B. Sin embargo, no
debemos olvidar este cuadro ya que, aunque infrecuente,

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 59



Introduccién a la Mesa Redonda: Actualizacién en Urgencias de Pediatria

otros gérmenes pueden desencadenar epiglotitis. Por otra
parte cada vez atendemos a mas pacientes inmigrantes, que
muchos de ellos no estdn vacunados.

Respecto a los procesos de vias respiratorias bajas, la
bronquiolitis, en los lactantes, y el asma, en todas las eda-
des, son los cuadros mas frecuentes. Sin olvidar el cuerpo
extrafio intrabronquial.

La bronquiolitis frecuentemente es un cuadro leve y
puede tratarse de forma ambulatoria. En otras ocasiones es
més intenso y puede requerir hospitalizacién. La edad infe-
rior al mes y medio, la prematuridad o la existencia de otros
problemas, como cardiopatias , fibrosis quistica o inmuno-
supresion son factores de riesgo para presentar un cuadro
grave. No se ha demostrado que los 32 y la adrenalina mejo-
ren los resultados en la bronquiolitis, a pesar de mejorar
transitoriamente varios pardmetros. Se han mostrado efi-
caces los cuidados generales como hidratacién, oxigenote-
rapia, asi como el heliox y la ventilacién mecanica.

El asma es la enfermedad respiratoria que mas frecuen-
temente causa hospitalizacion en los nifios. El tratamiento
se basa en una valoracion adecuada de la intensidad de la
crisis mediante la escala de Wod-Downes, la pulsioximetria
y, si es factible, la espirometria o el flujo punta. Los B2 en los
casos leves, y asociado a bromuro de ipratropio y corticoi-
des orales, en los casos moderados y graves, es el tratamiento
basico en al crisis de asma. A veces es necesario recurrir a la
oxigenoterapia para evitar la hipoxemia. Rara vez es nece-
saria la ventilacién mecanica.

El Dr. Mintegi Raso nos presenta la actitud y el manejo
del nifio con sospecha de intoxicacién en los primeros 30
minutos.

La exposicién a una sustancia potencialmente tdxica es
un motivo poco frecuente de consulta. En el estudio mul-
ticéntrico realizado por la Sociedad de Urgencias Pediétri-
cas, durante los afios 2001 y 2002, en el que participamos 17
hospitales, la sospecha de intoxicacién constituye el 0,28%
de las consultas en los servicios de urgencias de estos hos-
pitales. E115,2% precisé ingreso hospitalario (un 1,5% en
UCI). En los nifios pequefios predomina los medicamen-
tos y los productos del hogar (el paracetamol fue el més fre-
cuente) y en los nifios mayores y adolescentes, los medica-
mentos, el alcohol y las drogas. Otro dato interesante de este
estudio es que el 80% de los niflos acude a urgencias den-
tro de las dos primeras horas desde el contacto con el t6xi-
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co, lo que es fundamental para que las medidas de des-
contaminacion puedan ser efectivas, en caso de que sea nece-
sario realizarlas. También se constata un hecho preocupan-
te, la discrepancia existente entre los diferentes hospitales
en relacion con el manejo de estos nifios. Esto indica la nece-
sidad de un documento de consenso sobre el tratamiento
de las intoxicaciones, sobre todo de las mas frecuentes.

Es muy interesante la forma de enfocar, por parte del Dr.
Mintegi, la actuacién en los primeros 30 minutos, ante un
nifio con sospecha de contacto con un téxico, planteandose
3 preguntas muy pertinentes:
¢ ;Realmente el nifio ha tenido contacto con el toxico?
¢ ;Es una situacion de riesgo para el nifio?
¢ ;Debemos tomar alguna medida?

La respuesta a la primera pregunta exige una cuidado-
sa anamnesis. En caso de duda, se actuara, 16gicamente,
como si el nifio hubiese contactado con el téxico. La exis-
tencia de un riego para el nifio depende de una serie de cir-
cunstancias relacionadas con el téxico: toxicidad de la sus-
tancia, cantidad ingerida, caracteristicas farmacodinamicas
del toxico, etc. La aparicion de sintomas nos indica un ries-
go cierto, sin embargo, hay que tener en cuenta que la ausen-
cia de sintomas no descarta una toxicidad latente, debido a
que el nifio suele consultar muy pronto tras el contacto con
el toxico, sin dar tiempo a la aparicién de los sintomas, o
bien porque la toxicidad del producto es tardia.

La evaluacién correcta de estas dos preguntas nos indi-
card si es necesario tomar alguna medida, es decir, si es nece-
sario aplicar algiin tratamiento, observacion temporal o
ingreso.

La estabilizacién inicial, siguiendo las reglas de AB C,
es excepcional en las intoxicaciones en nifios. El resto de
medidas a aplicar van desde la descontaminacién gas-
trointestinal a las medidas para aumentar la eliminacién del
toxico, pasando por la administracion de antidoto (si exis-
te) y las medidas de sostén. Comentar s6lo que, respecto a
la descontaminacion gastrointestinal, la medida fundamental
es la administracion de carbon activado, estando raramen-
te indicado el lavado gastrico.

Finalmente el Dr. Herranz expone: Actuacidn ante un nifio
con convulsion aguda.

Tras resumir los aspectos epidemiolégicos de las con-
vulsiones en la infancia, asi como las consecuencias que tie-
nen en el nifio las convulsiones agudas, fundamentalmen-



te las de larga duracién, pasa a valorar las caracteristicas de
los diferentes farmacos que se utilizan para yugular las cri-
sis convulsivas agudas en la infancia. A este respecto, indi-
ca lo 1til que puede ser el uso del midazolam en el trata-
miento de las convulsiones agudas, no sélo por su efecti-
vidad, sino también por sus caracteristicas farmacodinami-
cas que aseguran una accion rapida por diferentes vias: intra-
nasal, sublingual o intravenosa.

Basado en estos datos nos explica las pautas de trata-
miento de una convulsién aguda en diferentes ambitos (cen-
tro de salud, urgencias hospitalarias o en otros &mbitos,
como puede ser en el domicilio o la escuela, por parte de los
padres o los educadores).

Por dltimo, y tras ceder la convulsion aguda, nos indi-
ca los pasos a seguir para llegar al diagnéstico etiolégico.

Las conclusiones finales de esta mesa redonda pueden
ser las siguientes:

1. Laaplicacién de scores o escalas clinicas, junto con explo-
raciones complementarias (pulsioximetria, flujo punta

o espirometria), son elementos muy ttiles para cuanti-

ficar la gravedad de los procesos respiratorios agudos.

I. MONGIL RUIZ

La laringitis aguda o crup es el proceso respiratorio de
vias altas que mas frecuentemente causa dificultad res-
piratoria en los nifios. La dexametasona es el tratamiento
bésico de estos pacientes.

No se ha demostrado que los 2 o la adrenalina inhala-
da mejoren los resultados clinicos de la bronquiolitis, a
pesar de mejorar transitoriamente algunos pardmetros
clinicos. Un estudio publicado recientemente indica que
la administracién de dexametasona a los nifios con bron-
quiolitis disminuye el niimero de ingresos, pero son nece-
sarios mds estudios para tener mayor certeza en este
punto.

La intoxicacion o sospecha de intoxicacién ha dismi-
nuido de forma importante en los tltimos afios en nues-
tro pais. El método de descontaminacién mas efectivo
es la administracion de carbdn activado, estando reser-
vado el lavado géstrico para casos muy especificos.

El midazolam puede ser de gran utilidad para el trata-
miento de las convulsiones agudas, tanto por su efica-
cia como por la posibilidad de ser administrado por
varias vias.
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Sospecha de intoxicacion: los primeros 30 minutos

S. MINTEGI RASO

Urgencias de Pediatria. Hospital de Cruces. Bizkaia

INTRODUCCION

La exposicién de un nifio a una sustancia potencialmente
toxica es un motivo de consulta infrecuente.

Entre 1-1-2001 y 31-12-2002 se realizé estudio estudio
prospectivo multicéntrico en 17 servicios de urgncias pedié-
tricos hospitalarios (SUPH). El objetivo era describir las
caracteristicas de los episodios correspondientes a sospecha
de intoxicacién atendidos en los SUPH y el manejo de las
mismas. La posible intoxicacién supuso el 0,28% de los epi-
sodios en Urgencias (2.157/753.961). La edad media fue
55 + 56 meses (siendo el 66,99% menores de 4 afios) y 1.085
(50,3%) fueron varones. Los agentes implicados fueron los
siguientes: medicamentos 1.180 (54,7%), productos del hogar
624 (28,9%), etanol 127 (5,9%); CO 97 (4,5%), droga ilegal 33
(1,5%), otros 96 (4,4%). El principio activo més frecuente-
mente implicado fue el paracetamol. El t6xico varid signi-
ficativamente segtin la edad: nifios pequefios, medicamen-
tos y productos del hogar; nifios mayores y adolescentes,
medicamentos, alcohol y drogas ilegales. En los preado-
lescentes y adolescentes, el consumo de drogas con fines
recreacionales constituyé el mayor porcentaje de consultas.
Mas de la mitad de los nifios (61,3%) pacientes acudié a
Urgencias antes de transcurrir una hora, lo cual facilita la
posibilidad de realizar una descontaminacion gastrointes-
tinal efectiva y 224 (10,3%) recibieron tratamiento antes de
llegar. 628 pacientes (29,1%) referfan alguna sintomatologfa,
fundamentalmente neurolégica y/o digestiva. A 877 (40,7%)
se les practicaron pruebas complementarias. Recibieron tra-
tamiento 1.116 nifios (51,7%), sobre todo carbon activado,
697 (32,3%). El tratamiento vari6 significativamente segin
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el SUPH y 1.798 recibieron el alta (83,3%), 327 (15,2%) ingre-
saron en planta y 32 (1,5%) en UCIP. La tasa de ingreso de
los nifios con una posible intoxicacién fue significativamente
superior que la del resto de los que acudieron a Urgencias.
Un paciente de 11 meses fallecié por una intoxicacién por
CO y se produjeron secuelas en 6: 5 estenosis esofagica y
uno, ceguera parcial. Es decir, en nuestro entorno, la con-
sulta precoz de nifios pequefios que ingieren accidental-
mente farmacos y, menos, productos del hogar constituye
la mayorfa de las intoxicaciones en Urgencias de Pediatria.
Las discrepancias de manejo entre hospitales merecen una
reflexion profunda de los profesionales que atienden a estos
nifos.

Un Servicio de Urgencias Pediatrico no es el tinico
lugar donde recurren las familias ante una sospecha de
intoxicacion. Con mayor frecuencia, la familia recurre al
teléfono para contactar con su Centro de Salud, con el telé-
fono de Emergencias o con el Centro Nacional de Toxico-
logia. Una consulta telefénica puede servir para iniciar
mas rapidamente un tratamiento o tranquilizar a una fami-
lia. En un porcentaje importante de casos no se trata de
una intoxicacién como tal, sino que el contacto se ha pro-
ducido con una sustancia no téxica a las dosis referidas
por la familia. En estas situaciones, nuestra actuacion se
reduce a dar instrucciones para evitar, en lo posible, la
repeticién de este tipo de accidentes. En otros casos, el
cuadro puede revestir importancia, siendo uno de los fac-
tores clave en el pronéstico de las intoxicaciones el tiem-
po transcurrido entre el accidente y la actuacién médica.
Cuanto mas precoz sea nuestra intervencion mejor pro-
néstico tendrd el paciente.



Los primeros 30 minutos son fundamentales e, inde-
pendientemente del lugar donde atendamos la consulta
(Figs. 1y 2), existen 3 cuestiones fundamentales:

1. ;Ha contactado el nifio con el tdxico?
2. ;Esuna situacién de riesgo real para el nifio?
3. ;Debemos tomar alguna medida?

¢HA CONTACTADO EL NINO CON EL TOXICO?

Siempre supondremos que si. Si existe una duda de que
haya podido existir contacto con alguna sustancia poten-
cialmente téxica, obraremos como si el contacto se hubiera
producido.

¢ES UNA SITUACION DE RIESGO REAL PARA EL
NINO?

La existencia de una situacién de riesgo para un nifio
viene determinada por la presencia de al menos una de las
2 siguientes situaciones:

* Presencia de sintomas derivados de la intoxicacion.
* Existencia de potencial toxicidad.

Presencia de sintomas derivados de la intoxicacién

Un nifio que presenta sintomas debe ser manejado de
forma diferente al que exclusivamente ha contactado con el
toxico. La sustancia toxica (por la cantidad o por su toxici-
dad intrinseca) esta creando problemas al nifio y es més fre-
cuente que en estos casos el médico deba actuar.

Existencia de potencial toxicidad
Para esto es fundamental identificar la sustancia con la

que se ha contactado. Esto no suele revestir dificultades
en casos de intoxicaciones accidentales, pero puede ser com-
plicado en ciertas intoxicaciones voluntarias de adolescen-
tes. De cara a la identificar el toxico, no conviene olvidar
lo siguiente:

* Realizar una anamnesis detallada: tiempo aproximado
desde el contacto con el tdxico, niimero de pastillas que
habia en la caja, volumen de suspensién que quedaba
en un recipiente, pastillas que estaban en el suelo, vomi-
tos durante el transporte...

S. MINTEGI RASO

‘ Llamada telefénica ‘

‘ Sospecha de intoxicacion ‘

Nivel de conciencia
Identificar toxico y cantidad
Estimacion toxicidad

‘ Emergencia ‘ ‘ Actuacion urgente ‘ ‘ Tranquilizar

/ /

ABC Valorar distancia No tratamiento
UTE al hospital Recomendaciones
Decontaminacién futuras
Medidas de soporte

si precisa

Valorar tipo de transporte al hospital
(ambulancia, coche familiar)

Figura 1.

* Hasta en el 10% de las intoxicaciones los toxicos estan
almacenados en recipientes no originales (generalmen-
te, productos del hogar).

* Se aceptard como guia de tratamiento que la cantidad
ingerida ha sido la médxima estimada y se debe cono-
cer la minima cantidad del txico productora de sinto-
matologfa.

* Debemos conocer los principales conjuntos de signos y
sintomas derivados de intoxicaciones muy concretas y
debemos saber orientarnos en la busqueda del agente
toxico a partir de hallazgos de la exploracién fisica
(Tablas I, I1, III).

* Se recomienda mantener cierto nivel de sospecha diag-
néstica ante un nifio que nos consulta por una dismi-
nucién del nivel de conciencia.

¢ Una serie de sustancias no provoca sintomas inicialmen-
te, pudiendo tener un ulterior curso mas toxico (las lla-
madas “bombas en el tiempo”): paracetamol, Fe, Li, inhi-
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Sospecha de intoxicaciéon

l

Nivel de conciencia

Constantes

/\

Alteracion nivel de
conciencia o constantes

Nivel de conciencia
y constantes normales

Sintomas y/o
toxicidad potencial

Estabilizacién
Valorar UCIP

Valorar p. laboratorio

¢Esta indicada la decontaminaci6én?

Si No

S
L

/\

No

|

De eleccién, carbén activado oral }

‘ ¢Estéd indicado el antidoto? }—» No

i |
Si
!

P —

En funcién del téxico implicado,
valorar alta/ingreso y otros
tratamientos

Figura 2. Actuacion en Urgencias.

bidores de la MAO, hipoglicemiantes orales, setas hepa-
totoxicas, sustancias de liberacién lenta (preparados
de teofilina, bloqueantes de canales de Ca...).

* Una serie de drogas pueden ocasionar intoxicaciones seve-
ras en nifios con minima ingesta: bloqueantes del Ca,
beta-bloqueantes, clonidina, antidepresivos triciclicos,
hipoglicemiantes orales, etilenglicol. Por otra parte, de
cara a no cometer errores o iniciar tratamientos innece-
sarios, es ttil disponer de algtin listado de sustancias sin
toxicidad potencial (Tabla IV).

* Una serie de direcciones electrénicas también nos puede
ser de una gran utilidad, tanto de cara a la identificacién
del toxico como a la actitud a seguir:

- http:/ /toxicon.er.uic.edu/

- http://toxnet.nlm.nih.gov/

- http:/ /www.medicalonline.com.au/medical/pro-
fessional/toxicology/index.html

- http://www.atsdr.cdc.gov/atsdrhome.html
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- http:/ /www.emedicine.com/emerg/index.shtml

- http://www.cdec.gov

— http://hazard.com/msds/index.html

* El tener conocimiento de las drogas ilegales més consu-
midas por adolescentes también puede ayudar en la
identificacién del téxico y manejo de los pacientes:

— Fxtasis: la droga “tradicional” contiene MDMA (3,4-
metilenedioximetanfetamina), habitualmente en pas-
tillas. También puede contener otras anfetaminas alu-
cinégenas comunes como MDA (metilenedioxianfe-
tamina).

- CK1 o “Calvin Klein”: mezcla de cocaina con ketamina.

— Marihuana: hojas y partes floreadas de la planta Can-
nabis sativa. Se fuma habitualmente en forma de ciga-
rrillos o afiadida a la comida (galletas o “pastelillos”).
La resina de la planta puede secarse y comprimirse en
bloques denominados “hachis”. El cannabinoide pri-
mario es tetra-hidro-cannabinol (TCH), que también
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TaBLAL  HALLAZGOS QUE ORIENTAN EN LA IDENTIFICACION DEL TOXICO
Coma Delirio agitado Convulsiones Temperatura Pupilas
g g Miosis Midriasis
Alcohol Alcohol (toxicidad- ~ Anfetaminas Anticolinérgicos B bloqueantes Colinérgicos Anfetaminas
Anticonvulsivantes  deprivacion) Anticolinérgicos Fenotiazinas Co Etanol Anticolinérgicos
Antidepresivos Alucinégenos Antidepresivos Inhibidores MAO  Colinérgicos Fenotiazinas Cocaina
ciclicos Anticolinérgicos ciclicos Metales Etanol Nicotina Glutetimida
Anticolinérgicos Fenciclidina glolc\lIueantes canales  gylicilatos Hipntico- Opioides  Meperidina
4ni impaticomimeti eNa TR TR
Arsénico Simpaticomimético : Simpaticomimético Sedantes Simpaticomiméticos
Barbittiricos (cocafna) Cafeina Hipoglicemiantes
B bloqueante Cocatna
Colinérgicos Deprivacién alcohol o
o de hipnético-sedantes
Hipoglucemiantes
Etano.l . orales
Fe'nona.zmas Isoniazida
H%pnotllco-s.edantes Propoxifeno
Hipoglicemiantes Propranolol
orales Teofil
s eofilina
Neurolépticos
Opidceos
Cualquier sustancia Cualquier sustancia que
que cause cause hipotension o
convulsiones o hipoglucemia puede
hipotensidn puede causar convulsiones
causar obnubilacidn o
coma
TaBLA II.  HALLAZGOS QUE ORIENTAN EN LA IDENTIFICACION DEL TOXICO
Presion arterial Frecuencia cardiaca Esfuerzo respiratorio Compuestos  Acidosis
g g g 0 ] ] radio-opacos
Anticolinérgico  Antidepresivos  Anticolinérgico ~Antidepresivos ciclicos  Antidepresivos CO Body packers  AAS
Antihistaminico ~ ciclicos Antihistaminico B bloqueante ciclicos Drogas que Hidratode  Cetoacidosis
Anfetaminas B bloqueante Antidepresivos  Bloqueantes canales Barbittiricos inducen acidosis  cloral alcohélica
Antidepresivos  CO ciclicos deCa Benzodiazepina Metabolica, fallo  pfetales Cianuro
ciclicosp Diurético Anfetaminas ~ Clonidina Etanol hepatico o meta- pesados Disolventes
o _ o o hemoglobinemia Hierro M
B bloqueante Fenotiazinas Cianuro Colinérgicos Opioides Nicotina Ferotion Etilenglicol
Bloqueantes Hierro Cafeina Digoxina enotiazinas  Hierro
canalesdeCa Hipngtico- Co Nicotina Algunos . Isoniazida
f . - compuestos
Cocaina sedantes Cocaina Opidceos de lig eracion  Metanol
Fenotiazinas Nitratos Fenotiazinas Organofosforado lenta Tolueno
Hierro Opioides Hierro Parasimpaticomiméticos Toxinas con
Hipnético- Teofilina Hipnético- envoltorio
sedantes sedantes
Nicotina Nitroglicerina
Organofosforado Salicilatos
Teofilina Teofilina
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TaBLA III. SINDROMES CLINICOS

Estimulante Sedativo Opiéceos Anticolinérgico  Colinérgico Simpaticomimético = Sindrome
hipnético serotoninico
Hallazgos  Inquietud Sedacién Estado mental Fiebre Sialorrea Agitacién Confusién
Excesiva habla ~ Confusion alterado fleo Lagrimeo Diaforesis Diaforesis
y aitmdad Delirium Miosis Rubor facial Poliuria Hipertension Hiperreflexia
motora L iracis S iy . . . .
Alucinaciones ~ Respiracion Taquicardia Defecacién Hipertermia Hipertermia
Temblor superficial L . R . ,
) Coma ) Retencién urinaria ~ Diarrea Midriasis Hipomania
Insomnio . Bradipnea . . N N
L Parestesias ) Piel seca Emesis Peristalsis Incoordinacién
Taquicardia . . Bradicardia . t .
Alucinaci Disestesias Visién borrosa Broncorrea presente Inquietud
ucinaciones isminucié S
Diplopia Disminucion Midriasis Bradicardia Taquicardia Mioclonus
p P peristaltismo o Midriasis -
Visién borrosa Hipotermia | peristaltismo Perisal Rigidez
Habla poco clara Mioclonus erlstatsm Temblores
. . resente
Ataxia Coreoatetosis ? ardi
. o aquicardia
Nistagmo Psicosis q
Alucinaciones
Convulsiones
Coma
Causa Sobredosis de Sobredosis de Antidepresivos Organofosforados ~ Sobredosis de Inhibidores
benzodiazepinas  heroina y otros  ciclicos cocafna o recaptacion
Algunos opidceos Antihistaminicos anfetaminas de serotonina:
sedantes Antieméticos Deprivacién de Fluoxetina
Anti di alcohol o agentes (Prozac)...
rl'leS}i(a.smo licos sedativo-
a? {parkinsomancs hipnéticos puede
atropina dar hallazgos
Plantas similares
anticolinérgicas
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estd disponible en cdpsulas como un estimulante del
apetito.

Cocaina: la droga de abuso mas popular. Puede esni-
farse, fumarse o inyectarse IV. Ocasionalmente se com-
bina con heroina y se inyecta (speedball). La cocaina
puede contener lidocaina o estimulantes como cafei-
na, fenilpropanolamina, efedrina o fenciclidina.
Crack: solucién acuosa alcalina posteriormente dese-
cada a base de cocaina y bicarbonato sddico.

Setas (shrooms): la mayoria ocasionan alucinaciones
moderadas. Los tipos mas peligrosos son la Amanita
muscaria y la Amanita pantherina.

Opiéceos: este término se utiliza para referirse a la
morfina, heroina, codeina, hidrocodona y analogos
opidceos sintéticos (fentanilo, butorfanol, meperidina
y metadona). Una amplia variedad de medicaciones
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contienen opioides en combinacién con aspirina o
paracetamol.

({DEBEMOS TOMAR ALGUNA MEDIDA?

Estabilizacion inicial
Excepcional en las intoxicaciones pedidtricas.

Pruebas de laboratorio

No estdn indicadas de manera rutinaria y se valorard su
realizacién en funcién del toxico ingerido o en el caso de
adolescentes con alteracién del nivel de conciencia.

Decontaminacién gastrointestinal
Salvo excepciones, sélo es til si han pasado menos de
2 horas desde la ingesta del téxico. En nuestro medio, cerca



TABLA IV. SUSTANCIAS CUYA INGESTA NO OCASIONA TOXICIDAD

S. MINTEGI RASO

Abrasivos

Aceite de bafo

Aceite de motor

Aceite mineral (salvo aspiracién)
Acondicionantes del cuerpo
Adhesivos

Agua de bafio

Ambientadores (spray y refrigerador)
Antiacidos

Antibidticos (la mayoria)

Arcilla

Azul de Prusia

Barras de labios

Bettin (si no contiene anilinas)
Brillantinas

Bronceadores

Cerillas

Cigarrillos-cigarros

Colas y engrudos

Colonias

Colorete

Contraceptivos

Corticoides

Cosméticos

Cosméticos del bebé

Cremas y lociones de afeitar
Champts liquidos

Desinfectantes yodoéfilos
Desodorantes

Detergentes (tipo fosfato, aniénicos)
Edulcorantes (sacarina, ciclamato)
Fertilizantes (sin herbicidas o insecticidas)

H,0,

Incienso

Jabones

Jabones de bafio de burbujas
Lapiz (grafito, colores)

Lejfa < 5 % hipoclorito s6dico
Locion de calamina

Lociones y cremas de manos
Lubricantes

Magquillador de ojos

Masilla (menos de 60 gramos)
Oxido de Zn

Paquetes dehumidificantes
Pasta de dientes (+ fltor)
Perfumes

Periddico

Peréxido al 3 %

Pintura (interior o latex)
Productos capilares (tonicos, sprays, tintes)
Purgantes suaves
Suavizantes de ropa

Tapones

Termémetros (Hg elemental)
Tinta (negra, azul - no permanente)
Tinta de boligrafo

Tiza

Vaselina

Velas (cera de abeja o parafina)
Vitaminas (+ fldor)

Warfarina (< 0,5%)

Yeso

La ingestion no tdxica ocurre cuando la victima consume un producto que HABITUALMENTE no produce sintomas. Ningiin agente quimico es
completamente seguro. Los materiales de esta tabla han sido ingeridos y no han producido toxicidad significativa salvo en casos de ingestas
masivas. EI promedio del volumen de un trago en un nifio menor de 5 afios es de 5 cc, el de un adulto es de 15 cc.

del 80% de los nifios que han contactado con alguna sus-
tancia téxica y que acuden a un hospital lo hacen antes de
transcurridas 2 horas. Esto facilita un tratamiento precoz,
pero también hace que, en muchas ocasiones, sustancias de
una toxicidad importante no hayan generado sintomas a la
llegada a urgencias.

Para prevenir la absorcién de una sustancia tdxica, el
recurso de eleccién mas ttil es el carbon activado. El méto-
do de reserva es el lavado gastrico. El jarabe de ipecacuana
tiene escaso papel en el manejo de un nifio con sospecha de

intoxicacién en Urgencias de Pediatria. Incluso se ha dese-
chado como agente de eleccion de aplicacién en domicilio,
donde el carbén activado también parece superarle en efec-
tividad. Los agentes catarticos y el lavado intestinal total
son de aplicacion excepcional en edad pediatrica.

Carbén activado

Capaz de adsorber casi todos los farmacos y otras muchas
sustancias quimicas. La dosis es de 1 g/kg y, en casos de nece-
sitar dosis multiples, 1 g/kg/2-4 h (las dosis multiples tienen
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Sospecha de intoxicacion: los primeros 30 minutos

utilidad en las siguientes intoxicaciones: carbamazepina, feni-
toina, fenobarbital, propoxifeno, digoxina, meprobamato, teo-
filina, nadolol, fenilbutazona, salicilatos, piroxicam, gluteti-
mida, fenciclidina, antidepresivos triciclicos).

Su administracion esta contraindicada (C.I.) en casos de
ingesta de cdusticos y obstruccién gastrointestinal. Son sus-
tancias poco adsorbibles el sulfato ferroso, Li, hidréxido de
Na, metanol, ac. borico, clorpropamida, cianuro, hidréxido
de K, etanol, isopropanol, metilcarbamato, DDT, metasili-
cato de Na, 4lcalis, dcidos minerales.

Vaciado gdstrico
Lo realizamos cuando estd indicada la decontaminacién

gastrointestinal y se dé uno de los siguientes:

* Lasustancia no sea adsorbible por el carbén activado, o
no se disponga de éste.

* Intoxicacién en la hora previa con compromiso del SNC,
precediendo al carbén activado.

La situacién apropiada mas habitual es la ingesta de mas
de 30 mg/kg de Fe elemental.

1. Lavado gdstrico: C.I. en ingesta de hidrocarburos (C.. rela-
tiva), alcalis, dcidos, objetos punzantes.

2. Jarabe de ipecacuana: la dosis depende de la edad (6 m-2 a:
5-10 cc; 2-12 a: 15-20 cc; > 12 a: 30 cc). A continuacién, dar
liquidos poco densos (agua...). Si no hay emesis, se puede
repetir en 30". Estd C.I. si edad < 6 meses; coma o dismi-
nucion del reflejo faringeo, convulsiones; ingesta de alca-
lis, 4cidos y objetos afilados; ingesta de toxico potencial-
mente depresor del nivel de conciencia (fundamental-
mente, antidepresivos triciclicos); drogas bradicardizan-
tes (digital, B-bloqueantes, bloqueantes de canales del Ca);
y son C.I relativas la ingesta de hidrocarburos, enfer-
medad cardiaca, renal o cirugia abdominal reciente.

Si administramos ipecacuana, se debe esperar hasta el
final de los accesos de vémitos (media = 2-3) antes de admi-
nistrar el carbén activado, para evitar el riesgo de micro-
aspiraciones.

Su utilizacién, hoy en dia, en las intoxicaciones pedié-
tricas estd francamente restringida.

Catdrticos

De eleccion, sorbitol (alternativa, citrato o sulfato de Mg).
A veces, se utiliza para evitar la constipacién secundaria
al uso de carbén activado. La dosis es 0,5 g/kg (maximo 1
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g/kg). Esta C.I. si hay obstruccion gastrointestinal y los efec-
tos indeseables mas habituales consisten en alteraciones
hidroelectroliticas.

Lavado intestinal total

Solucién electrolitica con sulfato de Na y polietilengli-
col que se administra preferente por sonda nasogastrica. En
nifios pequefios se administran 0,5 litros/hora y en ado-
lescentes, 2 litros/hora, durante 4-6 horas (hasta que el liqui-
do salga claro). Se valorara darlo en ingesta de Fe, Li, sus-
tancias de liberaci6n lenta, ingestiones masivas de agentes
que hagan dificil administrar una dosis suficiente de car-
bén, o en aquel nifio en que no se tolera este medicamen-
to. Estd C.I. su administracién conjunta con ipecacuana.

Administracién de antidoto: si lo hubiera y fuera

procedente

* Atropina: en ingestas de pesticidas anticolinesterasa
(organofosforados, carbamatos), exceso de fisostigmina,
ciertas setas...

* Azul de metileno al 1%: en metahemoglobinemias.

* Biperideno: en extrapiramidalismo medicamentoso (cle-
boprida, levomepromazina, butirofenonas, metoclo-
pramida).

¢ Fisostigmina: indicado en intoxicaciones por anticoli-
nérgicos con efectos severos que pueden comprometer
la vida (convulsiones, hipertension, arritmias, delirium)
que no ceden con terapia convencional.

* Flumazenil: en intoxicaciones sintomaticas por benzo-
diazepinas.

* Fomepizol: indicado en las intoxicaciones por etilengli-
col (producto que contiene ciertos anticongelantes, causa
de acidosis metabdlica severa con anién gap elevado y
dafio renal) y metanol (productos que contienen alcohol
fabricado ilegalmente, causa acidosis metabdlica seve-
ra y dafio directo en la retina).

* Fragmentos Fab: intoxicaciones digitélicas.

* Glucagoén: en coma insulinico, sobredosis sintomaética
de B-bloqueantes.

* Glucosa: en hipoglucemia (por insulina, hipogluce-
miantes orales).

* N-acetilcisteina (NAC): en intoxicaciones por parace-
tamol.

* Naloxona: en sobredosis de opidceos.



O, al 100%: en intoxicacién por CO.

Penicilamina: en intoxicacién por metales pesados (Cu,
Au, Hg, Zn, Pb, As, Bi).

Vitamina K: en ingesta de anticoagulantes cumarinicos.

Medidas de sostén

Tratamiento de la hipoxemia, hipotensién, aspiracion,

disbalances hidroelectroliticos, convulsiones...

Medidas destinadas a facilitar la eliminacién de la

sustancia toxica

Forzar diuresis, alcalinizacién de la orina (intoxicaciéon

por acidos débiles, como AAS, barbittricos...), acidificacion

de la orina (intoxicacién por bases débiles)...
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Mesa Redonda: Actualizacion en Urgencias de Pediatria

Patologia respiratoria*

C.A. DIAZ VAZQUEZ

Pediatra. Centro de Salud de Moreda. Asturias.

Coordinador del Grupo de Vias Respiratorias de la Asociacion Espafiola de Pediatria de Atencién Primaria

LA URGENCIA RESPIRATORIA EN EL CONTEXTO
DE LA PRACTICA DIARIA

Uno de los principales motivos de consulta en la edad
pediatrica es el nifio que presenta dificultad para respirar. Este
término habitualmente es referido por la madre como una
situacién en la que su hijo “se ahoga”.

El pediatra debe saber traducir el mensaje que le lanza
la madre a términos médicos que le permitan la atencién
mas correcta y adecuada al nifio, a sabiendas de que, la
mayor parte de las veces, ese mensaje de ahogamiento sera
un término coloquial, del lenguaje, relacionado con el nivel
cultural y 1éxico médico de cada familia, y no una llamada
de socorro vital.

Imaginémonos en una consulta del centro de salud, o en
un box de urgencias del hospital, en la que entra una madre
con su hijo y a la pregunta de qué le ocurre al nifio su res-
puesta es “que se ahoga”. Tomando como punto de partida
este dato, y con independencia del resto de sintomas que
nos pueda referir la madre, nos podemos encontrar ante dos
situaciones:

1. Efectivamente el nifio se ahoga, una simple inspeccién
permite objetivar datos que nos apunta a un nifio que se
asfixia. Nos encontramos ante una situacién de atencién
urgente, en ocasiones de riesgo vital, hay que dejar todo
lo demés e intervenir de inmediato sobre el nifio; o bien

2. No encontramos ningtn signo externo de tal ahoga-
miento; el nifio estd aparentemente bien, no se trata de

una situacion urgente, podemos seguir profundizando

en el interrogatorio.

Posiblemente la mayor parte de los nifios que acuden
a una consulta pediétrica de un centro de salud porque se
ahogan acaben en un diagndstico de catarro de vias altas
con obstruccion nasal.

La Figura 1 muestra un algoritmo de cémo aproximar-
nos al mensaje que nos transmite la madre.

DIAGNOSTICOS RELEVANTES, CAUSALES
DE ASFIXIA EN EL NINO

La Tabla I muestra, organizados anatémicamente, los
principales motivos de urgencia respiratoria en el nifio.

ACTITUD GENERAL ANTE UN NINO CON
DIFICULTAD RESPIRATORIA (Fig. 2)

1. Tener protocolizada la actuacion ante un nifio que se
asfixia.

2. Dejar en manos de la persona presente mas experta la
toma de decisiones.

3. Tratar de identificar el nivel de obstruccién (alto o bajo).
Algunas ayudas pueden ser: la presencia de estridor
que indica obstruccion alta o la presencia de sibilan-
cias que indica obstruccién baja. Si no hay sibilancias

*Aspectos parciales de este articulo han sido presentados en las Jornadas Pediatricas Anuales de Cangas del Narcea

(Asturias) bajo el titulo “El nifio que se asfixia”.
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Madre que acude porque su hijo se le ahoga

Y Y Y

Madre tranquila

Madre alarmada || Enfermedad cronica
predisponente
(asma, FQ, DBP...)

o episodios previos
graves)

' ]

Atencion inmediata

Buen aspecto
general del nifio

Regular-mal
aspecto general
del nifio

Atencion habitual

Figura 1. Aproximacién a la urgencia respiratoria a través del men-
saje de la madre.

ni estridor, es preciso un a re-evaluacién pormenori-
zada.

4. No realizar maniobras invasivas a ciegas (por ejemplo,
barrido digital de la garganta).

5. Desarrollar todo el proceso diagnéstico-terapéutico en
un ambiente tranquilo y siempre que sea posible con los
padres acompafiando al nifio.

6. Administrar oxigeno humidificado de la forma mas
cémoda para el nifio (gafas, mascarilla...).

7. Monitorizar la severidad de la obstrucciéon, mediante
escalas adecuadas al tipo de obstruccion [escala de Wes-
tley para la obstruccién de vias altas (Tabla II), o Wood-
Downes modificada por Ferrés para vias bajas (Tabla IID)].

8. Si se dispone de pulsioximetro, utilizarlo, en combina-
cién con las escalas clinicas, por ejemplo, utilizando la
propuesta de Mintegui (Tabla IV) para los cuadros de
vias superiores y el indice pulmonar de Scarfone para
vias inferiores (Tabla V).

9. Segtin el diagnéstico causal, proceder con las medidas
especificas a cada caso.

VIAS RESPIRATORIAS SUPERIORES

Los cuadros clinicos més frecuentes de vias respiratorias
superiores (Tabla I) capaces de provocar asfixia en los nifios
son la epiglotitis, la laringotraqueitis bacteriana y la laringi-
tis, siendo esta tltima, con mucho, la més frecuente.

C.A. DIAZ VAZQUEZ

PRINCIPALES CUADROS CAUSANTES DE ASFIXIA
EN LOS NINOS

TABLA L.

Vias respiratorias superiores

Supragléticos (poco frecuentes)
Epiglotitis
Absceso retrofaringeo
Lesiones por quemaduras

Subgléticos
Laringitis virica (crup viral) (muy frecuente)
Traqueitis bacteriana
Angioedema
Cuerpo extrafio enclavado en vias superiores

Vias respiratorias inferiores
Asma (muy frecuente)
Bronquiolitis (muy frecuente)
Infecciones de la vias aéreas inferiores
Traumatismo toracico
Displasia broncopulmonar

Extrapulmonares
Intoxicaciones
Cuadros metabdlicos, neurolégicos...
Accidentes (traumatismo en el cuello, traumatismo toracico)

La Tabla VI muestra el diagnéstico diferencial de estos
tres cuadros.

Laringitis

También llamada laringotraqueitis virica o crup viral.
Sus sintomas caracteristicos son la tos perruna, afonia, estri-
dor inspiratorio y distrés respiratorio de grado variable. La
fiebre puede estar presente (0 no) y, en todo caso, no suele
ser elevada. El cuadro es autolimitado (4-5 dias de dura-
cién), y excepcionalmente requiere ingreso hospitalario
(menos del 10% de los casos).

Anatémicamente se trata de una inflamacién subgléti-
ca debida fundamentalmente al virus parainfluenzae tipos
1y 3, siendo la causa mas frecuente de dificultad respira-
toria en nifios de 6 meses a tres afios. Se presentan picos
de casos en otofio e invierno y afecta mas a varones.

El diagndstico es clinico, raramente se necesitan explo-
raciones complementarias. Segtin su intensidad, una radio-
grafia anteroposterior de cuello puede evidenciar el signo
tipico en punta de lapiz (estrechamiento progresivo de la
trdquea por inflamacion, con el vértice en la glotis).
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¢ Tiene estridor?

\
S

Y

¢(Disponemos de pulsioximetria?

Si No
Escala de Westley Escala de Westley
modificada por (Tabla II)
Mintegui (Tabla IV)

No

Y

¢Tiene sibilancias?

\
Si

Y

\
No

Y

¢(Disponemos de
pulsioximetria?

Reevaluar el cuadro
en su conjunto

\
No

Y

\
Si

Y

Wood-Downes
(Tabla III)

Indice pulmonar
de Scarfone (Tabla V)

Figura 2. Aproximacion al diagnéstico y evaluacion del nifio que se asfixia en base a dos sintomas cardinales (estridor y sibilancias).

TaBLA II.  EscALA DE WESTLEY*

Sintoma 0 1 2 3 4 5
Estridor No Al agitarse En reposo

Tiraje No Leve Moderado Severo

Ventilacion Normal Disminuida Muy disminuida

Cianosis No Al agitarse En reposo
Conciencia Normal Alterada

*Westley CR, Cotton EK, Brooks ]JG. Nebulized racemic epinephrineby IPPB for the treatment of croup. Am ] Dis Child 1978; 132: 484-7.

El tratamiento de la laringitis se fundamenta en la reduc-
cién de la inflamacién. Hoy en dia existen buenas eviden-
cias cientificas que refrendan el uso inicial de corticoides sis-
témicos (dexametasona oral) o nebulizados (budesonida).
Segtin la respuesta obtenida a dicha dosis inicial el pacien-
te serfa derivado a su domicilio con una dosis adicional de
dexametasona oral (0,15 mg/kg, maximo 10 mg), en caso
de buena respuesta, o bien serfa candidato de derivacién al
hospital. La tercera arma terapéutica es la nebulizacién de
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L-adrenalina, cuya indicacién serfa el crup moderado-seve-
ro. Se nebulizan 2,5 mL diluidos en suero fisioldgico hasta
completar 10 mL.

El problema de la dexametasona oral (Fortecortin®) es
su presentacion galénica. No esta tan claro que sea igual de
eficaz la prednisona-prednisolona para estos casos (de hecho
no existen ensayos clinicos de su uso en el crup).

No existen trabajos que sustenten el uso de aire humi-
dificado (abrir el grifo de la bafiera) o el aire frio (paseo noc-
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TaBLA III. EscALA DE WOOD-DOWNES, MODIFICADA POR FERRES*

Frecuencia Frecuencia Ventilacion
Sibilancias Tiraje respiratoria cardiaca entrada aire Cianosis
0 No No <30 <120 Buena simétrica Si
1 Final espiracion Subcostal e > 120 Regular simétrica No
intercostal inferior 31-45
2 En toda la espiracién (+) supraclavicular 46-60
y aleteo nasal Muy disminuida
3 Inspiracién y espiracion  (+) intercostal superior > 60 Térax silente

y supraesternal

*Ferres |. Comparison of two nebulized treatments in wheezing infants. Eur Respir | 1988; I (suppl): 306.
Leve: 1-3; moderada: 4-7; grave: 8 o mds.

TaBLA IV. EscALA DE WESTLEY, MODIFICADA POR MINTEGUI*

Estridor No
Audible en reposo con fonendo
Audible en reposo sin fonendo

Retracciones subcostales y supraesternales No
Leves
Moderadas-severas

Entrada de aire en los pulmones Normal
Disminucién leve
Disminucién leve-moderada

Sat O, >95
<94

NO MR, O DR O DN~ O

Los pacientes con alteracidén del color yfo conciencia ingresarian directamente en el hospital.
*Mintegui S y cols. Utilidad de la saturacion de oxigeno en la valoracidn del nifio con laringitis moderada. An Esp Pediatr 1996, 45: 261-3.

Leve: 2 0 menos; moderada: 3-4; grave: 5 o mds.

TaBLA V. INDICE PULMONAR DE SCARFONE*

Frecuencia respiratoria

Puntos >6 afos < 6 afos Sibilancias Conciente ins/esp  Musculos accesorios Sat O,
0 <21 <31 Ausente 2-1 Ausente 99-100
1 21-35 31-45 Final espiracién 1-1 + 96-98
2 36-50 46-60 Toda la espiracion 1-2 ++ 93-95
3 >50 <60 Inspiracion y espiracién 2-3 +++ <93

*Scarfone R, Fuchs SM, Nager AN, Shane SA. Controlled trial of oral prednisone in emergency department tratment of children with acute
asthma. Pediatrics 1993; 26: 207-12.

Leve: 1-8; moderada: 9-13; grave: 14-15.
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TABLA VI. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE LAS PRINCIPALES PATOLOGIAS DE VIAS RESPIRATORIAS SUPERIORES

Laringitis Traqueitis bacteriana Epiglotitis
Estacion Otofio-invierno No No
Causa Virus parainfl 1-3 S aureus, S pneumoniae, S. hib S. hib
Edad 3 m-3 afios 6 m-12 afos 2-7 afos
Inicio Gradual Gradual Brusco
Tos Perruna Perruna No
Estridor Inspiratorio Variable Leve
Babeo No No Habitual
Voz Normal-ronca Normal-ronca Apagada-no habla
Estado general Bueno Regular-malo Malo
Postura Normal Normal En tripode
Evolucién Variable Hacia asfixia Hacia asfixia

C. Macias. An Esp Pediatr 2000 (suppl 5): 215-24.

turno), si bien todos tenemos la experiencia de que en algu-
nos caso ha provocado una mejoria transitoria, aunque posi-
blemente no significativa, en el contexto del manejo global
de la enfermedad.

Epiglotitis

La epiglotitis es una enfermedad muy grave, mortal sin
tratamiento, causada casi exclusivamente por el Hemophilus
influenzae tipo B. Afecta en especial a nifios de entre 2 y 5 afios.
En la actualidad su incidencia ha decrecido considerable-
mente gracias a la instauracion generalizada de la vacuna.

La clinica suele ser brusca, inicidndose con dolor de gar-
ganta que rdpidamente pasa a disfagia, babeo y rechazo a
comer y beber. El estridor no suele ser muy llamativo y en
general no hay tos. El nifio presenta un aspecto téxico y
adopta la tipica posicion en tripode (semisentado, con los
brazos apoyados hacia atras, cuello estirado, con la boca
abierta y la lengua hacia fuera).

Esta situacion de riesgo vital debe ser tratada de una
forma urgente, evitando todo tipo de exploracion innece-
saria. Si el nifio se encuentra en el centro de salud debe ser
trasladado de inmediato al hospital (preavisando a éste),
administrandole oxigeno al 100% con mascarilla, acompa-
fiado por el médico més experimentado y dispuesto a rea-
lizar una intubacién si la situacion, antes de llegar al hos-
pital, lo requiere.

Una vez en el hospital, la intubacién nasotraqueal es de
eleccion (en quiréfano, tras laringoscopia y previa aneste-
sia inhalatoria). Tras la intubacién el paciente serd ingresa-
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do en la UCIP, y recibira el tratamiento antibidtico adecua-
do (cefotaxima o ceftriaxona).

Traqueitis bacteriana

También llamado crup seudomembranoso. Estd causa-
do por S. aureus, S. pneumoniae y por H. influenzae. La clini-
ca de inicio es muy similar a la de la laringitis, con la dife-
rencia de presentar fiebre més elevada y peor aspecto gene-
ral. Ademas no responden al tratamiento de la laringitis.
Ante esta situacién debe remitirse al hospital, en condicio-
nes similares al traslado propuesto para la epiglotitis.

La broncoscopia confirmara el diagndstico, al eviden-
ciar la normalidad del area supraglética y la presencia de
secreciones purulentas en la trdquea, que deberan ser aspi-
radas como una medida fundamental, junto con la antibio-
terapia del tratamiento.

Absceso retrofaringeo

Es el mas frecuente de los abscesos de los espacios pro-
fundos del cuello. Se da especialmente en menores de seis
afios y los principales agentes causantes son el S. aureus, el
H. influenzae B, los estreptococos de los grupos Ay Hy el
Bacteroides fragilis.

Se inicia con un cuadro similar a una faringitis (fiebre,
odinofagia), que evoluciona a un cuadro de mal estado
general, con rigidez de cuello y torticolis. Es en esta fase
cuando el nifio puede presentar dificultad respiratoria. La
radiologia ayuda a confirmar el diagnéstico, objetivando-
se un aumento del espacio retrofaringeo. El tratamiento



empirico suele realizarse con una amoxilina+clavulani-
co, o una cefalosporina de tercera generacién més clinda-
micina.

Angioedema con afectacion laringea
Reaccion anafildctica grave que se expresa clinicamen-

te como un edema de la cara y de los tejidos blandos de la

via respiratoria superior, con posible obstruccion laringea.

En ocasiones se asocia también a un broncoespasmo grave

y a shock anafilactico.

Las causas mas frecuentes son reacciones anafilacticas a
ingesta de alimentos, medicamentos, picaduras de insectos
y anestésicos (locales y generales).

Esta situacién es una urgencia vital.

* Seadministrara oxigeno al 100% a voltimenes altos (10-
15L/m).

* Se aplicard el protocolo de administracién de adrenali-
na subcutdnea a razén de 0,1 mL/kg de adrenalina al
1/10.000 (ésta se obtiene diluyendo 1 mL de adrenalina
1/1.000 en 9 cc de suero fisiolégico o agua bidestila-
da). se puede repetir la dosis a los 5-20 minutos.

* Seasociaran antihistaminicos intravenosos.

* Si predomina el componente respiratorio se adminis-
trara adrenalina nebulizada, 0,5-1 mL de adrenalina
1/1.000 disuelta en 3-4 cc de suero fisiologico.

ViAS RESPIRATORIAS INFERIORES

Bronquiolitis

La bronquiolitis es la enfermedad infecciosa aguda de
las vias respiratorias inferiores mas frecuente entre los lac-
tantes. La infeccién de los bronquiolos provoca una obs-
truccién de la via aérea pequefia de intensidad variable.

La mayor parte de los casos estan provocados por el virus
respiratorio sincitial, aunque se han aislado otro tipo de virus
causales. Se presenta de forma epidémica de octubre a abril,
es muy contagiosa y afecta fundamentalmente a nifios meno-
res de 2 afios, y en especial en los menores de seis meses.

La clinica tipica de dificultad respiratoria y sibilancias
suele venir precedida de un cuadro catarral. Son sintomas
relevantes la taquipnea, el aleteo nasal y el tiraje muscular,
de ahi el interés de escalas como la de Wood-Downes para
su valoracién. En todos los casos en que se disponga de pul-
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sioximetria, ésta debe ser utilizada para una evaluacién com-
plementaria a la escala clinica.

La mayor parte de las bronquiolitis se resuelven con cui-
dados ambulatorios. No obstante, es muy importante tener
en cuenta qué factores son predisponentes para que acabe sien-
do una bronquiolitis grave. De entre estos factores destacan:
¢ Tener menos de 6 semanas de edad.

* Nifios con patologia congénita (cardiaca, genética, neu-
rolégica...).

¢ Prematuros.

* Nifos con otros problemas pulmonares (fibrosis quisti-
ca, displasia broncopulmonar).

¢ Nifios inmunodeprimidos.

En estas situaciones (en las que la mortalidad por bron-
quiolitis ronda el 4%) el seguimiento ambulatorio debe ser
muy estrecho, diario, valorando en cualquier momento la
posible derivacién al hospital.

El tratamiento de la bronquiolitis ha sido objeto de pro-
fundas revisiones en los tltimos afios. Determinadas medi-
caciones, como las xantinas, la ribavirina, antibidticos, furo-
semida nebulizada, inmunoglobulina VRS o alfa-interferén
inhalado no son eficaces.

Los B, agonistas, la adrenalina y el bromuro de ipratro-
pio, aunque segtin algunos estudios puedan mejorar a corto
plazo algtin pardmetro clinico, no disminuyen los ingre-
sos ni los dias de hopitalizacién.

Se ha observado una discreta eficacia de la dexameta-
sona oral para reducir la tasa de ingresos (NNT 4). En los
nifios ya ingresados, los corticoides orales no reducen los
dias de ingreso.

La conclusién es que en las bronquiolitis leves y mode-
radas, a excepcién del posible uso de dexametasona oral,
no hay evidencias suficientes que indiquen que el uso gene-
ralizado de cualquiera de los tratamientos obtenga resulta-
dos superiores al soporte habitual.

Sison eficaces el heliox (en bronquiolitis grave) y el sur-
factante (en nifios intubados).

Asma bronquial

A pesar de la notable mejora en el manejo ambulatorio
de la crisis de asma, y de las iniciativas para mejorar el abor-
daje de ésta en la unidad de urgencias, el asma bronquial
sigue siendo la primera causa de ingreso hospitalario por
patologia respiratoria en los nifios espafioles.
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Paso 1. Catalogacion de la severidad de la crisis
Leve Moderada Grave
Escala de Wood-Downes 1-3 4-7 8-14
[ndice pulmonar Scarfone 1-8 9-13 14-15
Nivel de conciencia Normal Normal-afectado Normal-afectado-coma
Sat O, (pulsioximetria) 95-100% 92-94% 91% o menor
FEM (% de su valor previsto) 70-100% 50-69% <50%
Paso 2. Primeras medidas terapéuticas
En caso Leve Moderado Grave
ACTITUD Aplicar 1-3 tandas de 3, de TRES tandas PLAN DE TRASLADO
accion corta separadas entre s Oxigeno (véase mas abajo)

20 minutos Una dosis de corticoide oral

BETA 2 SALBUTAMOL NEBULIZADO (camara de Hudson) 0,5 cc lactantes y 1 cc nifios en 3 cc de suero
(cada tanda) VENTOLIN siempre CON CAMARA 2, 4 u 8 puffs segtin sea leve, moderado o grave

TERBASMIN TURBUHALER 2,3 6 4 puffs segtin sea leve, moderado o grave
OXIiGENO EN GAFAS O MASCARILLA, a 6-8 litros/minuto

CORTICOIDE PREDNISONA 1-2 mg/kg ORAL (parenteral si via cogida, o vémitos, o incapacidad de tragar)

¢

Paso 3. Evaluacion de la respuesta a los 20 minutos de la dltima tanda

El nifio pasé a situacion LEVE o estd asintomatico: alta a domicilio con B, agonista inhalado (el que sepa usar el nifio) 2
inhalaciones cada 4-6-8 horas (segtin valoracion de cada caso) y citarse al dia siguiente a la consulta de pediatria

El nifio esta en situacion MODERADA: alta a domicilio con 3, agonista como en el caso anterior. Corticoide oral, nueva dosis
a la mafiana siguiente y citarse para el pediatra para el dia siguiente. Valorar una posible derivacién a urgencias

El nifio estd en situacion GRAVE: PLAN DE TRASLADO

PLAN DE TRASLADO AL HOSPITAL

1. TRASLADO en ambulancia o UVI-mévil

2. OXIGENO en mascarilla a 6-8 L/minuto con NEBULIZACION continua de Ventolin® (1 cc en 4 de suero)

3. VIA cogida con suero salino

4. PREDNISONA O METILPREDNISOLONA (Urbason®) IV o ML, 2 mg/kg

5.LLAMAR AL HOSPITAL

6. Considerar administracién de ADRENALINA 0,01 cc/kg (méaximo 0,3 cc) subcutaneo, o intravenoso diluyendo 1 cc de
adrenalina en 9 cc de suero, administrando Iuego 0,01 cc/kg (méximo 0,3 cc) de la mezcla

Figura 3. Actitud global ante una crisis de asma en el medio ambulatorio y en la sala de urgencias.
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Los pilares sobre los que se asienta el tratamiento correc-
to de la crisis asmatica en los nifios son:

1. Una correcta evaluacién de la severidad de la crisis, apli-
cando las escalas clinicas propuestas, la medicion de la
saturacién de oxigeno y, cuando es posible, un pardme-
tro de funcién pulmonar (FEM, mediante medidor por-
tatil o FEV; mediante espirometria).

2. Uso precoz (ya desde el domicilio) de B, agonistas de
accién corta a demanda, en cantidad y frecuencia acor-
des con la severidad de la crisis.

3. Uso de corticoides orales de forma precoz en las crisis
moderadas y graves.

4. Uso de oxigeno de forma precoz en las crisis moderadas
y graves.

El bromuro de ipratropio puede ser eficaz como terapia
de acompafiamiento del 3, agonista en las crisis moderadas
y graves. Atin no hay estudios que permitan ubicar correc-
tamente la posicion de los corticoides inhalados en el mane-
jo inmediato de la crisis por lo que no deben ser utilizados ni
mucho menos ejercer de sustitutos de los corticoides orales.

La Figura 3 muestra una propuesta de manejo de la cri-
sis de asma en régimen ambulatorio (centros de salud y uni-
dades de urgencias).

Cuerpos extrafios en vias respiratorias

Los cuerpos extrafios en vias respiratorias son mas fre-
cuentes en nifios menores de 3 afios y en ocasiones pue-
den pasar desapercibidos durante largo periodos de tiem-
po, pudiendo presentarse con sintomatologia inespecifica,
en ocasiones remedando cuadros asmaticos, 0 como una
urgencia vital.

El Servicio de Cirugia del Hospital Central de Asturias
(An Esp Peditr 2000,53:335-8) publicé informacién sobre
los 210 casos atendidos en el periodo comprendido entre
1975 y 1997.

Los sintomas que aparecieron con mayor frecuencia fue-
ron: hipoventilacién (66%), roncus-sibilancias (38%) y, ya
muy de lejos, estridor (6%).

La radiografia de térax mostrd atrapamiento aéreo en el
62% de los nifos y fue normal en el 16%.

E183,3% de las familias refirieron un antecedente de atra-
gantamiento con cianosis, convirtiendo este dato en un ele-
mento clave en la anamnesis.

E182% de los cuerpos extrafios fueron vegetales (fru-
tos secos), siendo el lugar de localizacion preferente el bron-
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quio principal derecho. S6lo dos casos presentaban el cuer-
po extrafio en vias respiratorias superiores.

El tratamiento siempre es hospitalario, con extraccién
mediante broncoscopia. Por tanto, si la situacién del nifio lo
permite, éste debe ser trasladado con las mayores garanti-
as al centro hospitalario mas préximo.

Cuando se trata de una situacién de urgencia vital (cia-
nosis, alteracién de la conciencia...), que se produce habi-
tualmente si el cuerpo extrafio se ha enclavado en la laringe
y traquea se intentard la liberacién de la via aérea, bien median-
te la maniobra de Heimlich (en nifios mayores) o mediante
golpes interescapulares y golpes toracicos en lactantes.
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Actuacion ante un nifio con una convulsion aguda
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IMPORTANCIA CLINICA DE LAS CONVULSIONES

Las crisis convulsivas son las urgencias neurolégicas
mas frecuentes en Pediatria y, con toda seguridad, los tras-
tornos paroxisticos que mas ansiedad condicionan en las
personas que los presencian, incluido el personal sanitario.
Aunque la mayor parte de las veces el nifio llega al centro
de salud o al servicio de urgencias del hospital en la fase
postcritica, en ocasiones puede tratarse de una urgencia vital,
especialmente en nifios con crisis convulsivas prolongadas,
que conducen al estado epiléptico.

De hecho, la mortalidad por estados convulsivos se pro-
duce en 2,3% a 3,6%? de nifios, aunque casi exclusivamen-
te en nifios con status secundarios a procesos cerebrales agu-
dos o a encefalopatias progresivas, subrayando la relacion
evidente de la mortalidad con la etiologia del status. En efec-
to, en estudios posteriores no se objetivé ningtin falleci-
miento entre 44 nifios® y 180 nifios® que habian padecido
status convulsivos febriles.

El problema grave, realmente, se produce en los nifios
con status convulsivos refractarios a las medidas terapéu-
ticas aplicadas. De los 22 nifios de 4,5 meses a 18 afios de
edad con status refractarios®, 7 (32%) fallecieron a conse-
cuencia de los mismos, aprecidandose también una estre-
cha relacién con la etiologia —ningin fallecimiento en nifios
con status por sintomatologia remota—, con la edad —falle-
cieron 3 de los 4 nifios menores de 3 afios, frente a 4 de los
18 nifios mayores de 3 afios-y con el trazado EEG inicial
—fallecieron 3 de los 12 nifios (25%) con alteraciones EEG
focales frente a 4 de los 10 nifios (40%) con alteraciones EEG
multifocales o generalizadas.
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Las secuelas neurolégicas a largo plazo también se rela-
cionan estrechamente con la etiologia, aunque pueden influir
otros factores. De los 193 nifios con status controlados por
Maytal y cols.? el 9,1% tuvo secuelas permanentes, con-
cretamente 7 con secuelas motoras, 7 con secuelas motoras
e intelectuales y 3 con secuelas intelectuales. En esos nifios
los status convulsivos habian sido condicionados habitual-
mente por problemas cerebrales agudos o por encefalopa-
tias progresivas. La edad es otro factor condicionante en ese
estudio, detectando secuelas en el 29% de los nifios con sta-
tus acaecidos durante el primer afio de edad (12 de 41), fren-
te al 11% en los nifios de 1 a 3 afos (6 de 54) y al 6% en los
mayores de 3 afios (6 de 98). En el 3% de los casos se pudo
constatar epilepsia secundaria a los status convulsivos.

CARACTERISTICAS DEL FARMACO
ANTICONVULSIVANTE IDEAL

Si la convulsién es indudable y el nifio la estd padeciendo
todavia, es incuestionable que el objetivo inicial del trata-
miento debe ser la interrupcién inmediata de la crisis con-
vulsiva, para evitar las secuelas o el fallecimiento del nifio,
tanto mds porque cuanto mas se prolonga una crisis més
dificil sera su reversibilidad y peor su pronéstico. El éxito
del tratamiento va a depender de que se administre el far-
maco adecuado con dosis adecuadas, es decir, de que el
pediatra conozca realmente las caracteristicas del farmaco
que va a utilizar y que esté familiarizado con un plan siste-
matico de actuacion ante la convulsion aguda de un nifio.
Evidentemente, el primer formaco a utilizar debe tener las



caracteristicas més proximas a las del farmaco anticonvul-

sivante ideal, que son las siguientes®®:

1. Eficaz en convulsiones agudas de cualquier etiologfa.

2. Potencia, que permita la utilizacién de volimenes peque-
fios, que se administren en un breve periodo de tiempo.

3. Rapidez de penetracion en el SNC, para que el efecto sea
inmediato.

4. Permanencia en el SNC, para que el efecto se mantenga
y no se produzcan recidivas.

5. Tolerabilidad, es decir, ausencia de efectos adversos loca-
les y sistémicos.

CARACTERISTICAS DE LOS FARMACOS
ANTICONVULSIVANTES

Actualmente disponemos de cinco farmacos anticon-
vulsivantes por via parenteral intravenosa —fenobarbital,
fenitoina, diazepam, clonazepam, valproato-y de dos far-
macos ajenos a esta via de administracion, concretamente
el diazepam rectal y el midazolam nasal o sublingual. De
todos estos farmacos se refieren a continuacién las princi-
pales caracteristicas, ventajas e inconvenientes, que per-
mitan la seleccién de uno u otro, atendiendo a las circuns-
tancias clinicas del paciente.

Fenobarbital ™

En una ampolla de fenobarbital (Luminal®) con 1 ml de
liquido, hay 200 mg de fenobarbital. Curiosamente, s6lo
estd aprobada en Espafia su aplicacién intramuscular, via
de administracion excepcional por la lentitud e irregula-
ridad de absorcién, por lo que viene empleandose por via
intravenosa. Como es muy poco soluble en lipidos, tras la
inyeccién intravenosa el fenobarbital se distribuye en 6rga-
nos muy vascularizados, como el higado, el corazon y el
rifién; después pasa al cerebro, musculo e intestino y, final-
mente, a 6rganos muy ricos en lipidos. De modo que su
entrada en el SNC se podria demorar hasta 15 minutos en
circunstancias basales. Sin embargo, el hipermetabolis-
mo cerebral que se produce durante la crisis convulsiva
acelera de tal modo el metabolismo del fenobarbital que,
a los 2 6 3 minutos de la inyeccién intravenosa, su con-
centracién en SNC es suficiente para yugular la crisis con-
vulsiva.
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Con una dosis de choque de 18 a 20 mg/kg peso, el feno-
barbital es un firmaco eficaz, potente, rdpido y persistente,
pudiendo prolongarse su eficacia con dosis de manteni-
miento de 3 a 5 mg/kg/dia intravenoso u oral, teniendo
como objetivo el alcanzar un nivel plasmético entre 20 y
30 mg/L. Sin embargo, el fenobarbital produce una seda-
cién prolongada que dificulta la adecuada valoracién del
paciente y, con dosis elevadas, puede ocasionar hipotension
arterial. Excepcionalmente, puede producir una parada res-
piratoria que, aunque breve, puede ser mortal, especial-
mente cuando se ha administrado previamente una benzo-
diazepina, circunstancia que hace desaconsejable la asocia-
cién de ambos farmacos.

Fenitoina™

Es un farmaco muy liposoluble, por lo que las concen-
traciones alcanzadas en el cerebro pueden ser 3 a 5 veces supe-
riores a las plasmaticas, lo que explica la relativa rapidez con
la que se produce la respuesta terapéutica tras su adminis-
tracion intravenosa. Dichas concentraciones se mantienen
durante varias horas en SNC, lo que motiva que su efecto
anticonvulsivante se prolongue durante mucho tiempo. Pero
eso exige también el control del nivel plasmatico durante los
primeros dias del tratamiento. Debido a la cinética dosis-
dependiente creciente de la fenitoina, incrementos sutiles de
la dosis pueden condicionar unos niveles plasmaticos toxi-
cos, superiores a 20 mg/L, con los que pueden inducirse cri-
sis convulsivas, de modo que se puede provocar el efecto con-
trario al que se busca con el tratamiento. Si esto se descono-
ce, puede pensarse que la persistencia de crisis se debe a la
aplicacién de una dosis insuficiente, se aumentara dicha dosis
y con ello se empeorara todavia mas la situacion clinica.

Una ventaja de la fenitoina es que, con dosis adecuadas,
no produce sedacién ni depresion respiratoria, de modo que
permite la adecuada valoracion clinica del paciente y de su
estado de conciencia. Sin embargo, para que sea soluble
en medios salinos, la fenitoina (Fenitoina®) se comercializa
liofilizada en polvo con 250 mg para diluir en un vial de 5
ml con etanol y propilenglicol. Este disolvente es el res-
ponsable de casi todos los efectos secundarios que se pro-
ducen tras la inyeccién intravenosa del farmaco, a nivel local
quemazon y dolor en la vena utilizada, a nivel sistémico
hipotensién y arritmia cardiaca. Por eso, la dosis inicial intra-
venosa de choque, de 18 a 20 mg/kg de peso de fenitoina,
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TABLA L.

Actuaciéon ante un nifio con una convulsiéon aguda

NORMAS BASICAS PARA LA UTILIZACION DE FENITOINA POR VIA INTRAVENOSA

Preparacién y conservacion de la solucién inyectable

1.

Inyectar el contenido de la ampolla de disolvente en el vial con fenitoina y agitar. La disolucion es muy lenta, puede tardar 10
minutos en disolverse totalmente. Ese tiempo puede acortarse calentando el vial con la mano o con agua tibia. En total habra 250
mg de fenitoina en 5 ml, es decir, 50 mg/ml.

. Evitar la exposicién al aire, que induce la precipitacion, a modo de una pelicula blanca en la superficie del liquido.
. El vial ya disuelto debe ser utilizado lo antes posible. Cuando sea necesario, puede conservarse durante 2 horas en condiciones de

asepsia y a temperatura de 15-30 grados. Comprobar siempre, antes de su utilizacion, que no se observan precipitados ni
turbideces en la solucion.

4. La dosis inicial es de 18-20 mg/kg de fenitoina.

. Diluir la solucién en suero fisiolégico (cloruro sédico al 0,9%) para utilizar una bomba de perfusién. No debe utilizarse suero

glucosado ni glucosalino, porque favorecen la precipitacién en menos de 30 minutos.

Administracion intravenosa de la fenitoina

. Lavar la vena con suero fisiolégico antes de inyectar la fenitoina y no administrar nunca otros farmacos simultdneamente (ni en el

mismo gotero ni por la misma via).

. La velocidad de inyeccion debe ser muy lenta, a menos de 50 mg/minuto (1 a 3 mg/kg/minuto en un recién nacido). Esa

velocidad se reduce atin méas con venas de estrecho calibre.

. Utilizar bomba de perfusién con filtro para evitar la entrada de precipitados en el caso de que se formen.
. Finalizada la administracién de fenitoina, lavar la vena de nuevo con suero fisiolégico.

Mantenimiento del tratamiento con fenitoina y monitorizacién de los niveles plasmaticos

1.

La dosis de mantenimiento es de 8-10 mg/kg/dia por via intravenosa en 1-2 dosis al dia, comenzando 12 horas después de la dosis
inicial si se va a dar en 2 dosis, 0 24 horas después si se va a dar en 1 sola dosis. En cuanto se pueda se pasa a via oral a la misma
dosis, nunca por via intramuscular. La dosis de mantenimiento en recién nacidos es de 3-4 mg/kg/dia y sélo puede utilizarse la
via intravenosa.

. Sila dosis inicial no es eficaz, puede determinarse el nivel de fenitoina a las 3 horas de la dosis inicial de choque, para valorar la

administracion de una dosis de choque suplementaria.

3. Sila dosis inicial ha sido eficaz, determinar el nivel plasmatico de fenitoina antes de administrar la primera dosis de

mantenimiento.

Extractado de Arteaga R, Herranz JL, Armijo JA. Neurologin 1993; 8: 184-187.

se debe administrar después de lavar la vena con suero fisio-
16gico, diluyendo la cantidad calculada de farmaco en suero
fisiolégico, y administrdndola en goteo muy lento, con
bomba de infusion, en el transcurso de 20 6 30 minutos,
no siendo compatibles otras soluciones, como suero glu-
cosado, porque precipita. Durante esos 20 6 30 minutos debe
controlarse la tension arterial y el ritmo cardiaco, lavando
la vena de nuevo con suero fisioldgico al concluir la admi-
nistracion de fenitoina (Tabla I).

Para evitar recidivas se suele iniciar la primera dosis de
mantenimiento 12 horas después, por via intravenosa o por
via oral, con una dosis de 8-10 mg/kg/dia, repartidaen 1 6
2 tomas, con la intencién de que se alcance un nivel plas-
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matico de 10 a 20 mg/L de fenitoina. En menores de 3 meses
de edad la absorcién oral es lenta e incompleta, de modo
que la via intravenosa es la tinica adecuada, lo que limita
mucho su utilizacién en estas edades. En todos los casos,
cuando se contintia administrando fenitoina a modo de tera-
pia de mantenimiento, es conveniente determinar el nivel
plasmatico de fenitoina inmediatamente antes de admi-
nistrar la primera dosis de mantenimiento, a las 12 horas si
se van a dar dos dosis diarias, a las 24 horas si se va a admi-
nistrar una sola dosis al dia. Y también es conveniente una
segunda determinacion del nivel plasmatico a las 48 horas
de la primera, para objetivar cuanto antes dosis insuficien-
tes o dosis excesivas (Tabla I).



Diazepam, clonazepam?®

El diazepam penetra rapidamente en SNC, alcanzando
concentraciones altas en el cerebro en menos de 1 minuto, de
modo que su efecto es inmediato. Pero el farmaco pasa muy
pronto a los compartimentos grasos periféricos, por lo que su
accién no se prolonga mas de 20-30 minutos, con el riesgo
consiguiente de recidivas, que se han apreciado hasta en el
40% de casos. La dosis de diazepam intravenoso es de 5 a
10 mg, administrada directamente en vena en el transcurso
de 2 6 3 minutos. Los 10 mg de diazepam de la ampolla
(Valium®) estdn diluidos en propilenglicol, como la fenitoina,
pero solamente en 2 ml, pequefia cantidad que permite la
inyeccion directa en la vena, produciéndose excepcionalmente
flebitis o hipotensién arterial, de modo que no requiere para
su administracién de los cuidados referidos con la fenitoina.
La sedacion producida por la inyeccién intravenosa de dia-
zepam es breve y transitoria, al igual que la depresion respi-
ratoria, pero ésta puede ser muy intensa, incluso mortal, cuan-
do se ha administrado previamente fenobarbital.

La absorcién del diazepam por via rectal es tan rapi-
da que se alcanzan concentraciones terapéuticas casi con
la misma rapidez que con la aplicacién intravenosa, de
modo que se puede yugular la crisis convulsiva inmedia-
tamente mediante la administracién rectal de 1 cdnula de
5 mg en menores de 2 afios 0 de 10 mg en mayores de 10
afios de edad. La disponibilidad de un preparado comer-
cial de diazepam rectal (Stesolid®) ha modificado sensi-
blemente la pauta terapéutica de las convulsiones agudas
en los nifios. De hecho, el diazepam rectal suele ser la pri-
mera alternativa para el tratamiento de nifios con convul-
siones agudas de cualquier etiologia en el centro de salud
o0 en las unidades de urgencias. La eficacia se asocia con
una excelente tolerabilidad, con menos sedacién que por
via intravenosa, incluso sin sedacion en algunos casos, y
con menos riesgo de depresion respiratoria. Por todos estos
motivos se ha divulgado su empleo a los familiares de nifios
con riesgo de convulsiones febriles o de crisis epilépticas
y a los educadores en colegios en los que hay nifios con esa
problematica. De hecho, gracias a su utilizacién, se ha redu-
ciendo sensiblemente la frecuencia de convulsiones pro-
longadas, de estados convulsivos y de secuelas de dichas
convulsiones.

Sin embargo, la administracion rectal puede tener unas
connotaciones personales y sociales como para que esta via
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de administracién sea rechazada por el propio paciente,
cuando es un nifio mayorcito o un adolescente, y por el per-
sonal no sanitario. Los maestros, cuidadores, personal de
guarderias y monitores de campamentos pueden rehusar
esta via de administracion sin supervision sanitaria. En otros
casos, se ha llegado a temer que pueda dar lugar a una acu-
sacion de abusos deshonestos y se ha considerado inacep-
table para utilizarse en un lugar publico como escuelas, cam-
pamentos o en la calle.

El clonacepam tiene propiedades similares al diazepam,
aunque con la ventaja de disponer de una vida media més
larga y, consecuentemente, de un efecto mas prolongado y
con menos riesgo de recidivas. Logicamente, el clonacepam
deberia haber sustituido al diazepam en el tratamiento intra-
venoso de las crisis convulsivas agudas, pero eso nunca
ha sucedido, seguramente por la amplia difusién del dia-
zepam y, sobre todo, porque los pediatras estdan mucho mas
familiarizados con dicho farmaco. El clonacepam esta comer-
cializado en ampollas de 1 ml, con 1 mg de producto (Rivo-
tril®). La dosis para yugular una convulsién aguda es de 0,5
a 1 mg, es decir, de media a una ampolla. Los efectos adver-
sos potenciales son los mismos que los del diazepam.

Valproato?.10

Comercializado en viales (Depakine inyectable®), para
diluir 400 mg de valproato en 1 vial con 4 ml de suero fisio-
légico, de modo que 1 ml contiene 100 mg de farmaco. La
solucién no precipita, como la de fenitoina, y permanece
estable durante 24 horas, pudiendo inyectarse directamen-
te en vena 3-5 minutos después de su preparacion. También
puede diluirse en suero glucosado o glucosalino para faci-
litar las dosis de mantenimiento en infusién o en bolos. La
dosis de choque inicial de valproato es de 15 a 20 mg/kg de
peso y, 30 minutos después, se instaura la pauta de mante-
nimiento, entre 30 y 40 mg/kg/d1a, con la intencién de man-
tener unas concentraciones plasmaticas en torno a 75 mg/L
(Tabla II).

Tras su inyeccién intravenosa, el valproato pasa al cere-
bro con una rapidez similar a la del diazepam y superior a
la de la fenitoina, por lo que su efecto se logra casi inmedia-
tamente, sin inducir sedacién alguna en el paciente, lo que
facilita la valoracion clinica adecuada del mismo. La inciden-
cia de efectos adversos es muy baja, siendo nulos los efectos
locales, en la vena, de inyeccién y excepcionales los efectos
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Actuaciéon ante un nifio con una convulsiéon aguda

TABLA II. NORMAS BASICAS PARA LA UTILIZACION DE VALPROATO POR VIA INTRAVENOSA

Preparacién y conservacion de la solucién inyectable

1. Inyectar los 4 ml de suero fisiolégico de la ampolla de disolvente en el vial con 400 mg de valproato y agitar. La disolucion es muy

rapida y no tiende a precipitar. En total habra 100 mg/ml.

2. La solucion es estable, pero es conveniente desecharla si transcurren més de 24 horas desde su preparacion.

3. Cuando el volumen a administrar es pequefio, puede facilitarse la administracion diluyéndolo con el mismo volumen de suero

fisiolégico, glucosado o glucosalino.
4. La dosis inicial es de 15-20 mg/kg de valproato.

Administracién intravenosa del valproato

La dosis calculada de valproato se inyecta intravenosamente durante 3 a 5 minutos.

Mantenimiento del tratamiento con valproato y monitorizacion de los niveles plasmaticos

1. La dosis de mantenimiento se comienza a los 30 minutos de la dosis inicial, con:

0,5-1 mg/kg/hora si se administra en infusiéon continua

3 a 6 mg/kg cada 6 horas si se administra en bolos intravenosos (4 bolos diariariamente)

30 a 40 mg/kg/dia si se administra por via oral, en 2 dosis diarias.

2. Puede determinarse el nivel plasmatico de valproato a los 30 minutos de la dosis inicial de choque, para estimar las dosis

suplementarias.

3. Sila dosis inicial ha sido eficaz, determinar el nivel plasmatico de valproato inmediatamente antes de administrar la primera dosis

de mantenimiento, sea cual sea la pauta seleccionada.

Extractado de Adin |, Arteaga R, Herranz JL, Armijo JA. Rev Neurol 1999; 29: 744-753.

cardiovasculares. El valproato no debe utilizarse en nifios con
alteraciones hepaticas agudas, con alteraciones pancreéticas,
con coagulopatias ni con errores congénitos del metabolismo.

Midazolam intranasal o bucal™

Dado que esta alternativa terapéutica, hasta ahora des-
conocida en nuestro medio, se propone como una primi-
cia con destacada utilidad practica, se realiza una amplia
revision bibliografica de la misma, extractada del trabajo
recientemente publicado™.

El midazolam es una imidazobenzodiazepina poco solu-
ble en agua pero, en el medio 4cido de la ampolla (que con-
tiene cloruro sédico, dcido clorhidrico, hidréxido sédico y
agua, a un pH de 3,3), su anillo benzepina se abre y per-
mite que el midazolam sea soluble en agua de forma esta-
ble. Una vez administrado, el anillo benzepina se cierra con
el pH fisiol6gico, haciendo que el midazolam se vuelva lipo-
soluble y acceda al cerebro con rapidez?'3.

Los efectos farmacolégicos del midazolam se deben a
que facilita el efecto del GABA sobre el receptor GABA, y
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son similares a los de otras benzodiazepinas. Produce un
efecto sedante e hipnético de breve duracion, tiene efecto
ansiolitico, anticonvulsionante y miorrelajante, y puede pro-
ducir amnesia anterégrada. Se caracteriza porque su accién
es mds rdpida y corta que la de otras benzodiazepinas debi-
do a su pequefio volumen de distribucién (0,7-1,21/kg) y a
su corta semivida de eliminacién (2,3 horas, rango 1,5-3,5
horas). Tiene un primer paso hepético importante, por lo
que su biodisponibilidad es del 90% por via intramuscular
y s6lo del 50% por via oral. La biodisponibilidad por via rec-
tal es del 50% en adultos y del 5-18% en nifios. Se hidroxi-
la mediante el CYP 3A4 a a-hidroximidazolam que, a su vez,
se conjuga con glucurénido. Las concentraciones de este
metabolito activo son el 12% de las de midazolam y con-
tribuyen a un 10% de su efecto por via intravenosa®?'. La
semivida se prolonga de 2-3 a 6-12 horas en el recién naci-
do y se acorta a 1-1,5 horas en el nifio de 3 a 10 afios®214.
El midazolam se emplea para aliviar la ansiedad y con-
seguir analgesia y amnesia cuando se realizan procedi-
mientos quirtrgicos y ortopédicos en pacientes conscientes.



También se emplea en endoscopia, en odontologia y para el
tratamiento de pacientes agitados. La sedacion se consigue
con concentraciones de 30 a 100 ng/ml?19. Como sedante,
se ha utilizado por via intravenosa e intramuscular. En estu-
dios comparativos, el efecto sedante del midazolam intra-
venoso para cirugia maxilofacial fue similar al del diaze-
pam intravenoso, con menos dolor en el lugar de la inyec-
cién y con mas amnesia?. Por via intramuscular, el mida-
zolam fue mas eficaz que el haloperidol para tratar la agi-
tacién motora en pacientes con agitacién aguda‘®.

El midazolam se utiliza como sedante también por otras
vias, como la via rectal y oral, para evitar la ansiedad que
generan las vias parenterales, especialmente en nifios. Estu-
dios comparativos indican que el midazolam rectal, en
pacientes a los que se iba a hacer endoscopias, tuvo un efec-
to mas rapido y produjo mas amnesia y menos depresion
respiratoria que el diazepam rectal™.

Eficacia del midazolam intranasal y bucal

Las vias intranasal y sublingual son vias de facil acce-
so que pueden utilizarse en situaciones agudas??V. Tras
la administracién de 0,1 y 0,2 mg/kg de midazolam intra-
nasal se alcanzaron concentraciones de 40 y 70 ng/ml a los
1-3 min de la administracién®??, que son suficientes para
inducir sedacién en adultos. El pico, de 104 ng/ml, se alcan-
z6 alos 12 min de la administracién de 0,2 mg/kg, con una
biodisponibilidad del 55%@.

La administracién intranasal tiene la ventaja de una
absorcion rdpida desde un drea muy vascularizada y sin pri-
mer paso hepdtico, lo que puede aumentar su biodisponi-
bilidad®?. De hecho, la biodisponibilidad por via intra-
nasal en condiciones dptimas puede ser de un 83%%, muy
superior al 44-66% que se observa por via oral®?. Sin
embargo, en la practica suele observarse una biodisponi-
bilidad por via intranasal de sélo un 50-57%@®? debido a
que gran parte del liquido administrado por esta via es
deglutido antes de absorberse.

Por otra parte, se ha sugerido que el efecto del mida-
zolam por via intranasal podria ser mas rapido de lo espe-
rado de sus niveles plasmaticos, debido a un acceso direc-
to del midazolam al SNC a través de la mucosa olfatoria®.
De hecho, un estudio en perros demostré concentraciones
de midazolam en LCR proporcionalmente mayores de lo
esperado de sus concentraciones plasméticas cuando se
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administr por via intranasal que cuando se administré por
via intravenosa®.

El midazolam intranasal empez0 a utilizarse en nifios
como sedante preanestésico®” y antes de ecocardiografia®?,
odontologia®, estudios de radiodiagnéstico® y biopsia
intestinal®, asi como en premedicacién®-®, con una buena
accién sedante y escasos efectos secundarios. También se ha
utilizado en adultos con discapacidad intelectual a los que
se iba a realizar exploraciones®4” y, asociado a sufentani-
lo, como premedicacién para reducir fracturas pequefias con
la misma eficacia y mayor rapidez de accién que una aso-
ciacién de petidina, prometazina y clorpromazina por via
intramuscular®.

Para la administracién intranasal se utiliza habitual-
mente la solucién parenteral de 5 mg/ml. En Espaifia hay
5 medicamentos con esta solucion de 5 mg/ml (Dormicum®,
Midazolam Combino Pharm EFG®, Midazolam Inibsa EFGS,
Midazolam Normon EFG® y Midazolam Rovi EFG®). El pro-
cedimiento mas habitual es calcular el volumen a admi-
nistrar en funcién del peso, cargarlo con una jeringuilla con
aguja y administrarlo gota a gota con la jeringuilla sin la
aguja, instilando la mitad de la dosis en cada orificio nasal.
Para facilitar la administracién se puede acoplar a la jerin-
guilla un catéter de pléstico (sonda nasogastrica de neona-
tos o palomilla sin la aguja).

El midazolam se ha utilizado también como sedante por
vias sublingual y bucal (p. €j., entre los dientes y la mejilla).
Esta forma de administracion tiene las mismas ventajas que
la via intranasal en cuanto a absorcién desde un érea rica-
mente irrigada y que no sufre primer paso hepatico. De
hecho, se ha descrito una biodisponibilidad del midazolam
por via bucal del 75%%?. Sin embargo, igual que por via
intranasal, es posible que parte del volumen administrado
se degluta antes de absorberse. Se ha sugerido que el acce-
so al cerebro a través de la mucosa olfatoria podria ser mas
rapido y directo cuando se administra el midazolam por via
intranasal que cuando se administra por via bucal, pero
no se han encontrado diferencias importantes en la rapidez
con la que se produce el efecto sedante por ambas vias“>:

Toxicidad del midazolam intranasal

En cuanto al midazolam, cuando se administra como
sedante, no se han descrito efectos cardiorrespiratorios gra-
ves cuando se utiliza a una dosis de 0,2 mg/kg sin asociar
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a opioides ni otros depresores del SNC. No obstante, se ha
descrito en nifios conscientes una sensacion de molestia
(como una quemadura), dolor, irritacion, estornudos, tos“>
), irritacion nasal®, molestia en la nasofaringe y sabor amar-
0. De hecho, en un estudio en 93 nifios menores de 10 afios,
en el que se comparé la administraciéon de midazolam por
vias intranasal y sublingual, se concluyé que la via sublin-
gual era mejor tolerada que la via intranasal como preme-
dicacién en nifios conscientes®?.

Estos efectos irritantes del midazolam intranasal se atri-
buyen en gran parte al pH 4cido de la solucién parenteral
que se utiliza para la administracién intranasal y se han
intentando reducir solubilizandolo con ciclodextrina, que
permite elevar el pH de 3,3 a 4,3. De hecho, el midazolam
en ciclodextrina a dosis de 0,06 mg/kg produjo en volun-
tarios sanos molestias leves o moderadas en la nariz sin
estornudos ni tos, lo que supone una tolerabilidad mejor de
la descrita cuando se administra la solucién parenteral por
via intranasal ).

Eficacia del midazolam intranasal en las convulsiones agudas

O'Regan y cols.“, en un estudio abierto, administraron
0,2 mg/kg de la solucion intravenosa de 5 mg/ml de mida-
zolam por via intranasal gota a gota en 19 nifios de 7 meses
a 14 afios con epilepsia y crisis de dificil control, que pre-
sentaban alteraciones EEG inequivocas de epilepsia que per-
sistian durante un registro de 20 min. En los pacientes sin
respuesta se administré una segunda dosis a los 10 min. La
administracién se hizo en medio hospitalario bajo control
médico, con control ECG y de la saturacién de oxigeno y
con disponibilidad de un equipo de resucitacién. En 15 de
los 19 nifios (79%) se observé una respuesta positiva, con
mejoria del EEG y supresién de las crisis en los tres pacien-
tes que las tenian. La actividad [ aparecié en 14 pacientes
en un tiempo medio de 2 min (méximo 8 min). No se obser-
varon apnea ni bradicardia, pero en un paciente disminu-
y6 la saturacién de oxigeno al 87% de lo normal con recu-
peracion espontdnea y en otro se produjo excitacion para-
déjica. La administracién intranasal no fue dolorosa, pero
a ninguno de los nifios le agradé y los nifios mayores indi-
caron que habian tenido una sensacién extrafia en la parte
posterior de la nariz y de la faringe, aunque lo prefirieron a
la administracién intravenosa y, especialmente, a la admi-
nistracion rectal.
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Kendall y cols.#” describieron la eficacia del midazolam
intranasal en dos pacientes con estado epiléptico. El pri-
mero, un nifio de 2 afios que llevaba siete dias tratado con
fenobarbital (nivel al ingreso de 24 mg/L), lleg6 a Urgen-
cias con una convulsion tonico-clénica generalizada de mas
de 30 min de duracién y fue tratado con 1,6 mg de mida-
zolam intranasal mientras se le cogia una via; las convul-
siones cesaron en 30 seg. Cinco minutos més tarde reapa-
recieron movimientos clénicos en el brazo derecho, por lo
que se administraron 1,6 mg mas de midazolam intranasal,
desapareciendo las crisis a los 2 min. Seis meses mas tarde
volvio a urgencias con una convulsién de 15 min de dura-
cién coincidiendo con infeccién respiratoria y copiosas secre-
ciones nasales. Tras aspirarlas, se administraron 4 mg de
midazolam intranasal mientras se le cogia una via, cesando
la convulsién en 5 min. El nivel sérico de fenobarbital era
de 49 mg/L. El segundo caso era una mujer de 53 afios que
ingres6 por somnolencia y debilidad. Tenia antecedentes de
insuficiencia renal crénica, diabetes, ACVA y convulsiones
tratadas crénicamente con carbamazepina. A los 6 dias de
ingreso presento crisis parciales continuas en el brazo y la
pierna izquierda. Se le administraron 10 mg de midazolam
intranasal mientras se cogia una via y las crisis cedieron
en 60 seg. La paciente estaba comatosa y la tomografia com-
putarizada indic6 infartos hemorragicos corticales bilate-
rales sugestivos de un embolismo multiple.

Scheepers y cols.“® describieron dos casos de adultos
con discapacidad intelectual en los que utilizaron el mida-
zolam intranasal. El primer caso fue una paciente de 25 afios
con epilepsia generalizada idiopatica, institucionalizada en
un centro de epilepsia con intensa somnolencia y en silla de
ruedas, que presentaba ausencias y 2-6 convulsiones toni-
co-clénicas generalizadas al dia que duraban mas de una
hora si no se yugulaban, con cianosis y necesidad de oxi-
geno, y sueflo poscritico de hasta 5 horas. Las convulsiones
se trataban con diazepam rectal, pero una norma local prohi-
bi6 que los cuidadores administraran diazepam rectal, lo
que obligé a llamar cada vez a su padre para que se lo admi-
nistrara. Sin modificar su tratamiento de base con lamotri-
gina y valproato, se sustituy? el diazepam rectal por mida-
zolam intranasal, que yugulo las crisis en 2-5 min con recu-
peracion postcritica en 10-20 min. A las dos semanas habia
disminuido considerablemente la somnolencia, pudo dejar
la silla de ruedas e incluso jugar al fatbol, pasando a ser



atendida en un centro de dia, cuyo personal continué admi-
nistrando el midazolam intranasal. El segundo caso fue
un estudiante de 20 afios que iba a un colegio. Tenia crisis
parciales complejas y convulsiones clénico-tonicas gene-
ralizadas prolongadas con cianosis que requeria oxigeno.
Como las crisis eran desencadenadas por el nerviosismo, no
podia realizar una vida normal. A pesar del tratamiento con
lamotrigina y valproato persistia una convulsion generali-
zada por semana, que se trataba con 30 mg de diazepam y,
ocasionalmente, con paraldehido rectal, con 4 horas de suefio
poscritico. El midazolam intranasal suprimi6 las convul-
siones en 3-4 min, con recuperacion poscritica en 10-15 min.
El midazolam intranasal se administr6 con una jeringuilla
de 2,5 ml y un catéter nasogastrico neonatal. Estos autores
comentan que en su experiencia con otros pacientes no se
necesita calcular la dosis de midazolam en adultos en fun-
cién del peso, pudiendo utilizarse una dosis de 5 mg en
pacientes con menos de 50 kg y de 10 mg en pacientes con
més de 50 kg, y que los padres y otros cuidadores no sani-
tarios utilizaron el midazolam intranasal sin problemas.

Lahat y cols.%”, en una carta al editor, describe un estu-
dio abierto en el que administré midazolam intranasal, inyec-
tado gota a gota en ambos orificios nasales, en 20 nifios de
6 meses a 16 afios que llegaron a urgencias pediatricas con
convulsiones motoras generalizadas de 10 a 25 min de dura-
cién. Tras la administracién del midazolam se les cogi6 una
via para administrar diazepam intravenoso si no habia res-
puesta en 10 min. El control de las crisis se consigui6 en 19
de los 20 pacientes (95%) en 2,5-5 min, sin recidivas en los
siguientes 60 min.

Fisgin y cols.®?, en un estudio abierto, administraron
midazolam intranasal en medio hospitalario a 16 nifios de
2 meses a 14 afios con crisis agudas, incluyendo 2 con con-
vulsiones febriles, 12 con convulsiones ténico-clénicas gene-
ralizadas y 4 con crisis parciales simples, con una dura-
cién de 10 min en 10 casos, de 10 a 30 min en 4 y mas de
30 min en 2. La dosis de 0,2 mg/kg se administr6 en 30 seg,
a partir de la solucién intravenosa de 5 mg/ml, controlan-
do la frecuencia cardiaca, frecuencia respiratoria, presién
arterial y saturacién de oxigeno a los 0, 5 y 10 min de la admi-
nistracién. Las convulsiones cesaron en 13 de los 16 nifios
(81%) en 3 casos en 1 min, en 7 entre 1 y 2 min y en 3 en 2
a 5 min. En los 3 pacientes sin respuesta se utilizaron otros
tratamientos. En un nifio tratado con fenobarbital se obser-
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v6 una disminucién de la frecuencia respiratoria de 40 a
26/min; en otro aumento la frecuencia respiratoria de 32 a
62/min y la cardiaca de 126 a 166/min, sin alteracion de
la saturacién de oxigeno y con recuperacién a los 5 min.

Scheepers y cols.®?, en un estudio abierto, administra-
ron midazolam intranasal en 84 episodios de 22 pacientes,
de 12 a 72 afios, con epilepsia severa (1 a 250 crisis al mes),
institucionalizados en un centro de epilepsia, que necesita-
ban tratamiento de rescate por crisis prolongadas (n =9),
repetidas (n = 6) o con cianosis (n = 4), asi como a algunos
pacientes con agresividad o agitacién posictal (n = 3). Las
crisis prolongadas, repetidas o con cianosis supusieron 58
de los 84 episodios. Los pacientes habian respondido pre-
viamente a medicacion de rescate, principalmente diaze-
pam rectal. El midazolam intranasal se administré a razén
de 5 mg (1 ml de la solucién para administracién intrave-
nosa de 5 mg/ml) si el paciente pesaba menos de 50 kg y de
10 mg (2 ml) si pesaba més de 50 kg. Inicialmente se admi-
nistré con una jeringuilla y un tubo nasogéstrico neonatal
o el tubo de plastico de una mariposa sin la aguja, pero pos-
teriormente se utiliz6 una pipeta Pasteur de plastico de 1
ml. En los pacientes con un movimiento excesivo de la cabe-
za se administr6 el midazolam por via bucal. Cuando no
hubo respuesta en 10 min se recurrié a la medicacion de res-
cate que habia recibido habitualmente el paciente. Las cons-
tantes vitales se controlaron durante 30 min después de la
administracién. El midazolam fue eficaz en 79 de los 84 epi-
sodios (94%). De los 5 fracasos, tres se atribuyeron a una
mala administracién intranasal del midazolam (y de hecho
dos respondieron a posteriores administraciones de mida-
zolam intranasal). En los otros dos se administré el mida-
zolam bucal por movimiento excesivo de la cabeza y en los
dos fracaso el tratamiento. No se observaron efectos secun-
darios relevantes, tales como alteraciones de la presion arte-
rial, o del pulso, ni disnea o disminucién de la frecuencia
respiratoria. En los pacientes en los que el midazolam fue
eficaz se continud prescribiéndolo como primera opcién de
rescate, siendo administrado sin complicaciones por los
padres y personal no sanitario.

Lahat y cols.®? realizaron el primer ensayo clinico alea-
torizado para comparar la eficacia y seguridad del mida-
zolam intranasal (0,2 mg/kg) con el del diazepam intrave-
noso (0,3 mg/kg) en el tratamiento de convulsiones febri-
les prolongadas (méas de 10 min) en 47 nifios de 6 meses a 5
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afios en urgencias pediatricas de un hospital general. El
midazolam se administr6 gota a gota con una jeringuilla sin
aguja, la mitad de la dosis en cada orificio nasal. A conti-
nuacién se les cogié una via para administrar diazepam
intravenoso en los pacientes que no respondieran al mida-
zolam en 10 min. Durante la crisis, y hasta 60 min después,
se les control6 la frecuencia cardiaca, la frecuencia respira-
toria, la presién arterial y la oximetrfa. El midazolam fue efi-
caz en 23 de 26 convulsiones (88%) en 21 nifios y el diaze-
pam en 24 de 26 convulsiones (92%) en 23 nifios, no sien-
do significativa esta diferencia. Los tres nifios en los que fra-
cas6 el midazolam tenian infecciones del tracto respiratorio
alto. El tiempo desde la llegada del nifio a Urgencias hasta
el comienzo del tratamiento y hasta la supresién de la cri-
sis fue mas corto con el midazolam intranasal (3,5 y 6,1 min,
respectivamente) que con el diazepam intravenoso (5,5 y 8,0
min), a pesar de que 10 de los 26 nifios tratados con mida-
zolam tenian infecciones del tracto respiratorio alto. Nin-
guno de los nifios tuvo alteraciones cardiorrespiratorias ni
otros efectos secundarios. Los resultados de este estudio no
se pueden extrapolar al medio extrahospitalario [80], ni a
adultos.

Fisgin y cols.® realizaron otro ensayo clinico aleatori-
zado para comparar la eficacia y seguridad del midazolam
intranasal con el diazepam rectal en el tratamiento de con-
vulsiones agudas en 45 nifios de 1 mes a 13 afios en urgen-
cias de un hospital pedidtrico. A todos los nifios se les admi-
nistré oxigeno, se les monitorizé el ECG y la saturacién de
oxigeno y se les cogié una via intravenosa. Se administra-
ron 0,3 mg/kg de diazepam rectal los dias pares y 0,2
mg/kg de midazolam intranasal los dias impares median-
te un inyector en 30 seg. A los 5 y 10 min de la adminis-
tracion se controlaron la frecuencia cardiaca, la frecuencia
respiratoria y la presion arterial. Cuando las crisis no cedie-
ron en 10 min se administré el midazolam intranasal en
el grupo del diazepam rectal y el diazepam rectal en el
grupo del midazolam intranasal y se controlaron de nuevo
las constantes vitales a los 5 y 10 min. Cuando las crisis
no cedieron, se les administraron 0,15 mg/kg de midazo-
lam intravenoso. Se vigil6 a los pacientes durante 1 hora.
El midazolam fue eficaz en 20 de los 23 episodios (87%) y
el diazepam rectal, en 13 de 22 pacientes (59%), siendo sig-
nificativamente mayor la eficacia del midazolam (p < 0,05).
En el grupo del midazolam la respuesta se observé en cinco
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casos en 1 min, en nueve en 1-2 min, en cinco en 2-5 min
y en uno en 5-10 min. En el grupo del diazepam la respuesta
se observo en un caso en 1 min, en cuatro en 1-2 min, en
siete en 2-5 min y en uno en 5-10 min. Cinco de los 9 nifios
que no respondieron al diazepam rectal respondieron al
midazolam intranasal y 2 de los nifios que no respondie-
ron al midazolam intranasal respondieron al diazepam rec-
tal. No se observ ninguna reaccién adversa relevante, pero
un nifio tratado con midazolam presentd taquipnea a los 5
min y otro, taquicardia a los 10 min. Los resultados de este
estudio no se pueden extrapolar al medio extrahospitala-
rio ni a adultos.

Eficacia del midazolam bucal en las convulsiones agudas

La administracién intranasal puede tener dificultades
cuando hay movimientos intensos de la cabeza y puede ser
ineficaz cuando hay secreciones nasales abundantes“>V. La
absorcion a través de la mucosa bucal mediante la admi-
nistracién sublingual o bucal es rapida, ya que la mucosa
bucal esta ricamente irrigada y evita el primer paso hepati-
co®, La biodisponibilidad del midazolam por via bucal
puede llegar a ser del 75%%“? pero, al igual que por la via
intranasal, es posible que parte del volumen administrado
se degluta antes de absorberse. Se ha sugerido que el mida-
zolam bucal podria ser preferible al midazolam intranasal
porque: a) en un paciente con convulsiones es mas facil de
administrar entre los dientes y la mejilla que en los orificios
nasales; b) permite administrarlo de golpe en lugar de poco
a poco; ¢) permite administrar més volumen, lo que puede
ser necesario en adultos y d) hay menos riesgo de que sea
expulsada parte de la medicacién con la respiracién®. En
un estudio se alcanzé un pico sérico maximo de midazolam
de 56 ng/ml a los 30 min de la administracién bucal de 5
mg, con una biodisponibilidad del 75%%“?. En otro estudio,
se alcanz6 un pico maximo de 33 ng/ml a los 48 min de la
administracién de 10 mg sublinguales®”. En la revisién de
la bibliografia hemos encontrado los siguientes estudios:

Scott y cols.®® describen, en una carta al editor, 22 epi-
sodios de agravamiento de crisis (3 ténico-cl6nicas, 5 toni-
cas, 3 mioclénicas, 5 ausencias y 6 motoras menores) que
requerian tratamiento agudo en 13 nifios con epilepsia resis-
tente al tratamiento y discapacidad intelectual institucio-
nalizados en un centro de epilepsia, que fueron tratados con
midazolam sublingual, a una dosis de 0,5 mg/kg (maximo,



10 mg) de una solucién intravenosa de 5 mg/L, inyectado
con una jeringuilla sin aguja en la mucosa bucal. Se contro-
16 el EEG, el ECG y la respiracién. Se yugularon 20 de los 22
episodios (91%), en 18 casos antes de los 10 min. En 14 de
19 episodios se observé mejorfa del EEG, pero hubo 4 nifios
en los que se observé mejoria clinica sin mejorfa EEG. No
se apreciaron alteraciones cardiorrespiratorias.
Chattopadhyay y cols.®”, en una carta al editor, descri-
ben los resultados de un andlisis retrospectivo de la admi-
nistracion de midazolam bucal en 78 convulsiones prolon-
gadas o repetidas en 10 nifios de 1 a 17 afios a los que se
administré ambulatoriamente midazolam bucal, a una dosis
de5a 10 mg, 1 a 2 ml de una solucién para uso intraveno-
so de 5 mg/ml, al menos en una ocasién (rango de 1 a 13
ocasiones por nifio). El midazolam se administré a los 2-
60 min del comienzo de la convulsién por sus padres o cui-
dadores y fue eficaz en 68 de los 78 episodios (87%), en 61
en 2-10 min y en 7 en 10-20 min (media, 6 min). Nueve de
los 10 padres consideraron que el midazolam bucal era efi-
caz; los 10 consideraron que era facil de administrar, pero 7
tuvieron dificultad en manipular las ampollas y cargar el
volumen preciso. Se observé depresién de los movimientos
respiratorios en 7 de los 78 episodios, pero no hubo ningu-
na reaccion adversa relevante. Todos los padres habian admi-
nistrado previamente diazepam rectal y 7 habian tenido difi-
cultad con esa administracién, al menos en una ocasion.
Scott y cols.® realizaron el primer ensayo clinico alea-
torizado en el que compararon la eficacia y la seguridad del
midazolam bucal con el diazepam rectal para el tratamien-
to de convulsiones prolongadas en nifios y adolescentes ins-
titucionalizados en un centro especial. Se seleccionaron para
el estudio a 42 pacientes de 5 a 19 afios con epilepsia seve-
ra que habian necesitado previamente diazepam rectal. De
ellos, lleg6 a utilizarse el midazolam intranasal en 40 epi-
sodios (24 de ellos con convulsiones ténico-clénicas gene-
ralizadas) en 14 nifios y el diazepam en 39 episodios (22
de ellos con convulsiones ténico-clonicas generalizadas) en
14 nifios que presentaron convulsiones de més de 5 min
de duracién. El midazolam se administrd por personal sani-
tario a una dosis de 10 mg mediante una jeringuilla carga-
da con 2 ml de una solucién para uso intravenoso de 5
mg/ml con la que, tras apartar los labios, se fue instilando
el midazolam por toda la mucosa bucal. Si los dientes esta-
ban cerrados no se intento abrir la boca y se instil6 entre los
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dientes y la mejilla. El diazepam rectal se administré a una
dosis de 10 mg mediante un preparado rectal comercial.
Se monitorizaron la presién arterial y la saturacion de oxi-
geno durante 30 min. Cuando las crisis no cedieron en 10
min se recurrié a otros tratamientos. El midazolam yugul6
las crisis en 30 de los 40 episodios (75%) y el diazepam, en
23 de 39 (59%). Esta diferencia no fue significativa, como
tampoco lo fue el tiempo desde la administracién hasta la
supresion de la crisis con ambos tratamientos (6 y 8 min,
respectivamente). En 9 nifios que recibieron al azar mida-
zolam intranasal y diazepam rectal para diferentes episo-
dios no hubo diferencias ni en la eficacia ni en el tiempo
hasta la supresién de las crisis. En un paciente que fue tra-
tado 24 veces se vio respuesta en 8 de 12 episodios con mida-
zolam y en 4 de 12 episodios con diazepam, sin diferencia
en el tiempo de respuesta. En otro paciente que fue trata-
do 15 veces se vio respuesta en 6 de 8 episodios con mida-
zolam y en 6 de 7 episodios con diazepam, sin diferencia en
el tiempo de respuesta. No se observaron efectos cardio-
rrespiratorios relevantes en ninguno de los dos grupos. La
administraciéon del midazolam bucal se consideré acepta-
ble por todos los que la administraron. Los resultados de
este estudio no pueden extrapolarse a nifios pequefios, ni a
pacientes con nuevo diagndstico de epilepsia, ni a pacien-
tes con estado epiléptico, ni cuando se utilice una dosis por
kilo en lugar de una dosis fija®?.

Ventajas de la administracion intranasal o bucal de midazolam

El midazolam intranasal y bucal parecen, al menos, tan
eficaces y seguros como el diazepam intravenoso o rec-
tal®2°%60), [ a recuperacién poscritica parece mas rapida que
con el diazepam rectal y se puede utilizar para tratar epi-
sodios de agresividad y agitacién posictal, lo que puede
mejorar la calidad de vida del paciente®,

No tiene las connotaciones personales y sociales de la
administracion rectal, lo que permite su aplicacion por
padres y cuidadores en casa y en lugares publicos. Esto
puede acortar el tiempo de comienzo del tratamiento, mejo-
rar la respuesta y reducir la morbilidad y mortalidad. El
midazolam intranasal y bucal son més faciles de utilizar que
el diazepam rectal por personal no sanitario y en medio
ambulatorio, especialmente en adolescentes y adultos®
62, La administracion intranasal y sublingual podrian uti-
lizarse por el propio paciente cuando tiene crisis parciales
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simples y estd consciente o bien, profildcticamente, al comen-
zar a apreciar el aura®?.

Seguridad y problemas de administracion

Los casos graves, e incluso mortales, de problemas car-
diorrespiratorios descritos con el midazolam como sedan-
te en poblaciones especiales, como adultos mayores de 60
afos, y en asociacién con otros formacos como los opioides,
han hecho que la ficha técnica del midazolam sea muy estric-
ta en la dosificacién y en las precauciones que se deben tener,
asi como que haya que contemplar con precaucion el uso
del midazolam en indicaciones y/o por vias que no hayan
sido suficientemente investigadas. Ademas, la seguridad
debe ser tan importante o mds que la eficacia en una moda-
lidad de tratamiento que pretenda aplicarse en medio ambu-
latorio y por personal no sanitario®. Por ello, se requieren
ensayos bien disefiados y suficientemente amplios que
demuestren la eficacia y seguridad del midazolam intrana-
sal o bucal en el medio extrahospitalario y aplicado por per-
sonal no sanitario, antes de que pueda popularizarse la uti-
lizacién de esta benzodiazepina para esta indicacion y por
estas vias. No obstante, los datos disponibles sobre el uso
del midazolam en epilepsia indican que, en el pequefio
ndmero de pacientes tratados, no se han observado reac-
ciones adversas cardiorrespiratorias graves.

El midazolam intravenoso e intramuscular no se han aso-
ciado con alteraciones cardiorrespiratorias graves y, aunque
se han descrito hipertension, bradicardia e hipoxia en adul-
tos y en nifios, han sido leves y transitorias y ningtin pacien-
te ha tenido que ser intubado o ventilado mecanicamente®.

En los estudios sobre el uso del midazolam intranasal y
bucal para el tratamiento de las convulsiones agudas comen-
tados anteriormente, tampoco se han observado reacciones
adversas cardiorrespiratorias graves, pero debe tenerse en
cuenta que el nimero de pacientes incluidos es todavia
pequefio y que la mayor parte han sido tratados en medio
hospitalario, por personal sanitario, con supervision médi-
ca y con control de las constantes vitales. Por otra parte, tam-
poco se ha descrito en dichos estudios depresion respirato-
ria con el diazepam intravenoso ni con el rectal, a pesar de
que se ha estimado que pueden producirla hasta en el 10%
de los pacientes®. Ademas, los datos de seguridad de estos
estudios no pueden extrapolarse a medio ambulatorio, con
administracion por personal no sanitario y sin supervision
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médica. También es importante valorar dicha seguridad en
el caso de que se utilicen dosis elevadas, se acelere la absor-
cion, se administren dosis repetidas, se utilice en pacientes
mayores de 60 afios o en pacientes que estaban siendo tra-
tados con otros depresores del SNC como el fenobarbital, la
primidona u otras benzodiazepinas.

La corta accién del midazolam, que es una ventaja en la
recuperacion poscritica“6?, puede ser excesivamente corta
en algunos estados de mal epiléptico o de convulsiones repe-
tidas®, aunque en pacientes con crisis repetidas parece
haber sido eficaz®?.

La administracién intranasal puede ser dificil en pacien-
tes con movimientos de cabeza y con abundantes secrecio-
nes nasales®. De hecho, se ha sugerido que, en nifios con
convulsiones febriles, es preferible administrar midazolam
nasal si hay diarrea y diazepam rectal si hay obstrucciéon
nasal o rinitis®?. No obstante, el midazolam fue igual o mas
rapido que el diazepam intravenoso para yugular convul-
siones febriles en nifios con infecciones del tracto respira-
torio®. De hecho, aunque las secreciones pueden dificultar
la absorcién por dilucion con las secreciones nasales, tam-
bién es posible que las infecciones respiratorias aumenten
la absorcion del midazolam al aumentar el flujo sangui-
neo en las fosas nasales, por lo que se necesitan estudios
especificos en estas condiciones®. Por otra parte, no puede
administrarse el midazolam sublingual en las convulsiones
tonico-clénicas generalizadas, ya que una regla general es
no forzar la apertura de la boca®. En estos casos puede
administrarse por via bucal®?.

La administracién intranasal de midazolam para seda-
cion en pacientes conscientes produce molestias atribuidas
al pH 4cido de la solucién intravenosa, que les hacen pre-
ferir a administracién sublingual®. Los estornudos y la tos
son mas frecuentes con dosis intranasales por encima de 0,2
mg/kg. Los pacientes con crisis prolongadas suelen estar
inconscientes, pero este efecto irritante puede ser un incon-
veniente en los pacientes que estén conscientes y los efec-
tos locales pueden ser més acusados tras la administracién
prolongada®®. Parte de la sensacién molesta se debe a la
mera administracion intranasal de liquido y puede redu-
cirse acostumbrando al paciente a dicha administracién con
salino®.

En la administracién bucal, cuando se hace de golpe,
puede haber cierto riesgo de aspiraciéon®, aunque con el
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TaBLA III. ESTUDIOS ALEATORIZADOS COMPARATIVOS DE MIDAZOLAM INTRANASAL O BUCAL CON DIAZEPAM RECTAL O INTRAVENOSO
EN EL TRATAMIENTO DE LAS CONVULSIONES AGUDAS

Midazolam Diazepam
Estudio n  Edad Tipo de Medio Tratamiento Eficacia Periodo |Tratamiento Eficacia Periodo
convulsién de latencia de latencia
Midazolam
bucal
Scottetal® 42  5-19a  Convulsiones Centro 5mg 30de40 Media |10mgrectal 23de39 Media
agudas especializado | (<50kg)  (75%) 6 min (59%) 8 min
con 610 mg
supervision (>50kg)
médica
Midazolam
intranasal
Lahatetal.®® 47 6m-5a Convulsiones Urgencias 02mg/kg 23de26 Media [0,3mg/kgiv 24de26 Media
febriles hospitalarias (88%) 6,1 min 92%) 8,0 min
Fisginetal®® 45 1m-13a Convulsiones Urgencias 02mg/kg 20de22 Mediana | 0,3mg/kg 13de22 Mediana
agudas hospitalarias (87%)  1-2min rectal 59%)  2-5min

pequefio volumen utilizado no se ha observado esta com-
plicaciéon®. Otro problema de la administracién bucal en
el paciente consciente es el sabor amargo del midazolam,
que suele requerir su enmascaramiento. Los padres y cui-
dadores pueden tener cierta dificultad en romper las ampo-
llas y en cargar el volumen preciso®, por lo que es con-
veniente ensefar al personal no sanitario a realizar correc-
tamente esta técnica“®). En el caso de utilizarlo en medio
ambulatorio y tener precargada la dosis en funcién del peso
en una jeringuilla, debe tenerse en cuenta la estabilidad del
farmaco® y renovarlo al menos cada mes si no se ha uti-
lizado®?.

En la revision de la bibliografia hemos encontrado tres
ensayos aleatorizados (Tabla III). En el primero se compar
el midazolam bucal con el diazepam rectal en pacientes de
5 a 19 afios institucionalizados con administracién por per-
sonal sanitario, concluyendo que no habia diferencias en la
eficacia, rapidez de accién y seguridad?. En el segundo se
compard el midazolam intranasal con el diazepam intrave-
noso en el tratamiento de convulsiones febriles prolonga-
das en nifios y en medio hospitalario, concluyendo que no
habia diferencias en la eficacia, rapidez de accién y seguri-
dad®?. El tercero compard el midazolam intranasal con el
diazepam rectal en el tratamiento de convulsiones agudas
en nifios en medio hospitalario, encontrando que el mida-

zolam intranasal era més eficaz que el diazepam rectal, con
similar rapidez de accién y analoga seguridad®>.

Estos estudios sugieren que el midazolam transmuco-
sal, intranasal o bucal, puede ser al menos igual de eficaz
e igual de rdpido y seguro que otras medidas estandar como
el diazepam intravenoso o rectal para el tratamiento precoz
de convulsiones o salvas de convulsiones sin recuperacién
de la conciencia que duren més de 5 min. Sin embargo, no
hemos encontrado ningtin estudio aleatorizado y controla-
do del midazolam bucal en nifios pequefios ni del mida-
zolam intranasal en adultos, y tampoco hay ningtin estudio
aleatorizado y controlado en el medio ambulatorio y con
administracién por personal no sanitario, que puede ser una
de las indicaciones més relevantes de la administracién trans-
mucosal del midazolam. Tampoco hay estudios aleatori-
zados y controlados de la eficacia del midazolam transmu-
cosal en el estado epiléptico. Otros estudios revisados sugie-
ren que el midazolam transmucosal puede aportar una recu-
peracion posictal més rapida que con diazepam y que podria
autoadministrarse por el paciente de forma profildctica o
para el tratamiento de crisis parciales simples.

Asi pues, cabe concluir que el midazolam intranasal
puede llegar a ser una forma atractiva de administrar medi-
cacién de rescate en el tratamiento de convulsiones agu-
das prolongadas y repetidas, ya que no requiere dispo-
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ner de una via intravenosa y es personal y socialmente mas
aceptable que la administracion rectal del diazepam. Esto
puede facilitar su rapida administracién por personal no
sanitario y en lugares ptblicos, lo que puede repercutir en
una mayor respuesta y en una menor morbilidad y mor-
talidad. No obstante, no deben extrapolarse los resultados
de eficacia, y especialmente los de seguridad, obtenidos
en medio hospitalario, por personal sanitario y con con-
trol médico, al medio ambulatorio, con personal no sani-
tario y sin control médico®. Se necesita todavia realizar
ensayos clinicos que demuestren la eficacia y la seguridad
de esta forma de administracién, para que pueda utilizar-
se mds ampliamente.

De momento, la administracién intranasal o bucal
puede ser una medida terapéutica utilizable como uso com-
pasivo, para situaciones dificiles de solucionar con los far-
macos convencionales, como algunas de las sefialadas en
los articulos que se han comentado. El uso de la solucién
parenteral de 5 mg/ml para la administracién intranasal
es irritante debido a su pH 4cido e implica la administra-
cién de un volumen relativamente grande (que en adultos
puede ser de 1-3 ml) lo que, ademads de ser un inconve-
niente en un paciente con convulsiones, puede deglutirse,
disminuyendo la eficacia. Por ello, la popularizacién del
midazolam intranasal, especialmente en adolescentes y
adultos, requiere mejorar su administracién mediante el
uso de aerosoles que utilicen soluciones mas concentradas
y con un pH menos 4cido.

Por dltimo, el uso de midazolam intranasal o bucal en
régimen ambulatorio y por personal no sanitario requiere
extremar los aspectos de seguridad, por lo que es impor-
tante definir la dosis que se debe administrar y concretar si,
ademas, se debe administrar una dosis por kilo (mas dificil
de calcular y dosificar) o puede utilizarse una dosis fija por
grupos de edad y/o peso (como sugieren algunos de los
estudios comentados) que pueda agilizar la administracion.

ACTUACION ANTE UN NINO CON UNA
CONVULSION AGUDA

Con toda la informacién expuesta anteriormente es posi-
ble disefiar la pauta de actuacion ante un nifio que padece
una convulsién aguda.
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Convulsion extrahospitalaria

Diazepam rectal
5 mg en nifios < 2 aflos
10 mg en nifios > 2 afios

J No cede en 3-5 minutos

Diazepam rectal
5 mg en nifios < 2 aflos
10 mg en nifios > 2 afios

Fracaso del DZP
Mal estado general
Recidiva de la crisis
12 crisis

Ingreso en el hospital

Figura 1. Tratamiento escalonado de la convulsion en un medio
extrahospitalario.

;Se trata, realmente, de una crisis
convulsiva?

Esa debe ser la primera cuestién, especialmente cuando
ya ha cesado la presunta crisis convulsiva. Porque hay nume-
rosos cuadros clinicos que pueden confundirse con las cri-
sis convulsivas, como los sincopes vasovagales, los sinco-
pes febriles, los espasmos del sollozo ciandticos o palidos,
las crisis de hiperventilacién psicégena, las seudocrisis o cri-
sis histéricas, las discinesias paroxisticas y algunos trastor-
nos del suefio.

Tratamiento inmediato con un farmaco
anticonvulsivante

Sila convulsion ocurre en medio extrahospitalario se
administra diazepam rectal y si, después de 2 6 3 minutos
persiste la convulsion, se repite la misma dosis de diazepam
rectal (Fig. 1).

Sila convulsion ocurre en el hospital, puede optarse por
diazepam rectal o por midazolam nasal o sublingual. Si
no cede la crisis convulsiva se repite la misma dosis del
mismo farmaco. Si persiste la convulsién, se administra val-
proato intravenoso y, si tampoco cede la crisis, se suminis-
tra fenitoina intravenosa (Fig. 2).



Anamnesis
Mientras se trata la convulsion, otra persona debera rea-

lizar una historia clinica rapida de urgencia a los familiares

para intentar conocer la causa de la misma. Las preguntas

mas importantes son:

1. ¢ Tiene fiebre?
Las convulsiones febriles ocurren en el 3-4% de nifios de
6 meses a 5 afios de edad, més frecuentemente entre los
12 y los 18 meses de edad, habitualmente de tipo t6ni-
co-clénico, clénico o ténico, de modo que pueden dife-
renciarse facilmente con las crisis de hipotonia muscu-
lar caracteristicas de los sincopes febriles.
Si el estado general es malo, cede dificilmente la con-
vulsién, o hay signos meningeos, debe sospecharse una
infecci6n intracraneal -meningitis, encefalitis, absceso
cerebral.

2. ;Esla primera convulsion?
La causa mas frecuente en los nifios con antecedentes de
crisis afebriles es la epilepsia y, en ellos, la existencia de
niveles plasmaéticos subterapéuticos del farmaco que
toma o que deberia tomar regularmente.

3. ;Ha podido haber algiin factor desencadenante de la crisis que
no sea la fiebre?
En neonatos o lactantes puede haber habido patologia
perinatal, alteraciones metabélicas como hipoglucemia
o hipocalcemia. En cualquier edad puede haber trau-
matismos craneoencefélicos, ingestion de toxicos o hiper-
tension intracraneal.

Exploracion clinica

Valoracidn del estado general

Los dos cuadros mas graves que deben valorarse son:
sepsis (mala perfusion periférica, hipotension, fiebre, pete-
quias) e hipertension intracraneal (bradicardia, hiperten-
sion, alteracién del patron respiratorio, vémitos).

Exploracién general

En cuanto sea posible, y por ello la importancia de la uti-
lizacién de farmacos anticonvulsivantes que no depriman
el sensorio durante mucho tiempo. Se realizara una explo-
racién sistematizada buscando signos de infeccién focal,
deshidratacion, lesiones cutaneas (vitiligo, manchas de color
café con leche, angiomas faciales, etc.). Perimetro cefalico
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Crisis convulsiva

Midazolam nasal

Si no cede en 2-3 minutos l

Midazolam nasal

Sino cede en 5 minutos

Diazepam rectal

-

Diazepam rectal

‘ Valproato intravenoso ‘

Si no cede en 10 minutos

‘ Fenitoina intravenosa ‘

Sino cede en 10 minutos

Unidad de Cuidados Intensivos

Figura 2. Tratamiento escalonado de la convulsién en el Hospital.

comparado con la talla para valorar microcefalia (infeccio-
nes intrauterinas, atrofia cerebral) o macrocefalia (hidroce-
falia, hematoma subdural).

Exploracidn neuroldgica

Es la mds importante y exhaustiva, con especial énfa-
sis en signos meningeos o de focalidad neurolégica, asi como
en el estado de la conciencia. De ahi, una vez mas, la impor-
tancia de no emplear farmacos que afecten el sensorio y difi-
culten la valoracién adecuada del nifio. La exploracion del
fondo de ojo debe formar parte de los aprendizajes obliga-
torios de cualquier pediatra, al menos la diferenciacién entre
la normalidad o anormalidad de las papilas dpticas para
descartar o confirmar la hipertensién intracraneal.

INGRESO HOSPITALARIO DEL NINO TRAS LA
CONVULSION

Pueden ocurrir varias situaciones:

1. El nifio padece la crisis convulsiva en casa y es llevado
por los padres al servicio de urgencias del hospital.
Luego ya esta en el hospital.
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2. Elnifo es llevado al centro de salud, adonde llega post-
critico o en donde se le trata la convulsién. Deberia ser
remitido a continuacion al hospital si:
¢ Esla primera convulsion febril y ha sido prolongada,
focal o recidivante dentro del mismo proceso infec-
cioso, o el nifio tiene mal estado general

* Es la primera convulsién afebril

* No es la primera convulsi6n febril, pero fracasa el tra-
tamiento en el centro de salud o requiere de més de
una dosis, o el nifio tiene mal estado general

* Es un epiléptico conocido, pero fracasa el tratamien-
to en el centro de salud o requiere de mas de dos dosis,
o tiene mal estado general

3. Elnifio tiene una convulsion en casa o en otro lugar, que
cesa espontdneamente. Si acude al hospital ya esta alli;
si acude en ese momento o al dia siguiente al centro de
salud, actuar como en el apartado anterior.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN EL HOSPITAL

Deben individualizarse en funcién de la sospecha o cer-
teza diagndstica, por ejemplo:

1. Nifio con convulsidn febril: s6lo se realizan pruebas con
las que se pueda delimitar el origen de la fiebre, de modo
que no se hace nada complementario si la exploracién
clinica es suficientemente informativa.

2. Sospecha de meninoencefalitis: puncion lumbar (tras des-
cartar hipertensién intracraneal en la exploracién del
fondo de ojo)

3. Nifio con epilepsia conocida: nivel plasmatico de los far-
macos; si no es urgente, efectuar la extracciéon de sangre
en el minimo, que suele ser a los 12 horas de la toma
de medicacion, puesto que en otros horarios puede haber
dificultades para la valoracién del resultado.

4. Radiografia de craneo no tiene ningtin valor, si siquiera
en los traumatismos craneoencefalicos.

5. Electroencefalograma: raramente es un elemento de ayuda
diagnéstica en las primeras horas. Nunca estd indicado
en nifios con convulsion febril, pero estd indicado de
forma diferida en todos los nifios que padecen la pri-
mera crisis afebril.

6. Estudios neurorradioldgicos: la TAC craneal y, por su evi-
dente mayor informacion, la RM cerebral, seran indica-
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dos por el neuropediatra o por un pediatra muy exper-
to, en ausencia del anterior.

7. Estudios metabdlicos —glucosa, urea, creatinina, calcio,
magnesio, potasio, sodio, gasometria, acido lactico, amo-
nfaco, etc.— se determinardn especialmente en lactan-
tes o neonatos, y muy especialmente en nifios con evo-
lucién térpida o degenerativa, en los cuales deberdn con-
cretarse estudios metabdlicos mucho mas amplios.

8. Tdxicos en sangre y/u orina si se sospecha intoxicacién
o sino hay datos que orienten a ningtin diagndstico con-
creto.

INFORMACION A LOS FAMILIARES

En todos los casos, los familiares deben recibir infor-
macién por parte del pediatra, informacion que debe ser
adecuada, exhaustiva, oportuna y tranquilizadora, sin incluir
factores que condicionen la ansiedad familiar, actuando
de verdadero soporte de la familia y de valioso interme-
diario entre la familia y el neuropediatra, en su caso.
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1. INFLUENCIA DEL GENOTIPO A1TT EN LA VARIA-
BILIDAD CLINICA DE LA FQ. Diez Lépez I, Vizquez
Cordero C, Alonso Ramos M], Ferndndez Carvajal I,
Blanco Quirds A. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico
Universitario de Valladolid. Servicio de Pediatria. Hospital
de Cruces. Vizcaya. I.B.G.M. Departamento de Pediatria.
Facultad de Medicina. Valladolid

La severidad de la fibrosis quistica (FQ), la genopatia
recisiva mas frecuente en nuestro medio, es mas caracteris-
tica en pacientes con expresion fenotipica de insuficiencia
pancreatica. Esta se relaciona con mutaciones de gen CFTR
mds severas. La enfermedad pulmonar es determinate de
la morbilidad /mortalidad en FQ, existiendo gran variabi-
lidad aun en pacientes con el mismo genotipo CFIR. Otros
genes pudieran influir en esta variabilidad clinica, entre los
postulados el A1TT.

Material y métodos. 61 pacientes caucasicos afectos de
FQ, estudiando genotipo CFIR, genotipo A1TT, datos espi-
rométricos FEV, y CVE, y radiolégicos: puntacién Crispin-
Norman (7,10 y 15 afios). Se eliminaron 10 pacientes con
suficiencia pancredtica, dividiendo el resto en dos grupos:
genotipo para A1TT tipo MM y genotipo con uno o dos ale-
los S. Estudios estadisticos Mann-Whitney para tests no
paramétricos y test exacto de Fisher.

Resultados. Edad media de 20,2 afios. Rango 8-30 afios.
Genotipo A1TT tipo MM (31); MS (18); SS (2), ZZ (0). En el
grupo MM 15/31 fueron F508del homocigotos, 14/31 F508
del heterocigotos y 2/31 no presentaban F508del. En el grupo
MS/S5 15/20 fueron F508del homocigotos y 5 F508del hete-
rocigotos. En los 10 con suficiencia pancredtica, 5 eran heto-

cigotos a F508del y 5 no presentaban esta mutacion. FEV;
fue significativamente mas elevada en el grupo MS/SS que
en el MM para todas las edades estudiadas (7 a. p = 0,007),
(10a. p=0,106) y (15 a. p = 0,008). Aunque no hubo dife-
rencias significativas en ambos grupos en la valoracién de
la CVF (p entre 0,069 y 0,102) y el score C-N (p entre 0,088
y 0,203), la tendencia evolutiva de estos pardmetros era mas
favorable en el grupo MS/SS.

Discusién. Los pacientes con uno o dos alelos S en el AITT
presentan una evolucion de la patologéa pulmonar en la FQ
mas benigna. La gran frecuencia de individuos con alelos S
del estudio se relaciona con la mayor prevalencia de este alelo
(15-19%) en el norte peninsular (Blanco 2001). La asociacion
entre los alelos S y Z y un mejor pronéstico de la enfermedad
pulmonar en la FQ con anterioridad (Mahadeva, Henry y
Despina), siendo nuestro estudio el primero realizado en nues-
tro medio, centrado en un rango de edad pediatrica y homo-
géneo (FQ con insuficiencia pancreatica).

Conclusiones. La presencia del alelo S para A1TT con-
fiere en pacientes afectos de FQ un mejor prondstico evo-
lutivo de su enfermedad pulmonar.

2. EL PAPEL DE LA CIRUGIA EN EL TRATAMIENTO
DE LA EPILEPSIA REFRACTARIA. Bengoa Caamaiio
M, Herndndez Zurbano C, Gonzdlez de la Gdndara S,
Herndndez Bejarano M], Santos Borbujo ], Monzon
Corral L. Hospital Universitario de Salamanca

Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas y trata-
mientos alternativos en los pacientes con epilepsia refrac-
taria al tratamiento medicamentoso.
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Material y métodos. Revisién de un caso clinico aten-
dido en la consulta de Neurologia Infantil del Servicio de
Pediatria del Hospital Clinico de Salamanca.

Resultados. Presentamos el caso clinico de una nifia de
15 afios, seguida en la consulta de Neurologfa Infantil desde
los 10 afios de edad, afecta de crisis parciales somatosensi-
tivas con generalizacién secundaria. Ha sido tratada en
monoterapia con: carbamazepina, lamotrigina y topiramato
sin respuesta clinica; por ello se paso a tratamiento en poli-
terapia con: lamotrigina + topiramato, Ac. valproico + lamo-
trigina, Ac. valproico + lamotrigina + gabapentina, Ac. val-
proico + gabapentina + clobazam y Ac. valproico + cloba-
zam. Con el tratamiento con politerapia se consiguié el con-
trol de las crisis durante dos afios para luego reaparecer por
lo que se planteé la posibilidad de que se tratara de una
epilepsia refractaria al tratamiento medicamentoso y se
plantearon distintas alternativas terapéuticas, como la ciru-
gia. Para ello se estdn realizando distintos estudios inclui-
dos en los protocolos de las unidades de cirugia de la epi-
lepsia.

Conclusiones. La epilepsia refractaria al tratamiento
medicamentoso se define por el control insatisfactorio de
las crisis epilépticas a pesar de realizar los ensayos tera-
péuticos adecuados con distintos fairmacos antiepilépticos
o por la presencia de efectos secundarios incapacitantes deri-
vados del uso de esos formacos. A este grupo de pacientes
hay que proporcionarles alguna alternativa terapéutica que
pueda mejorar su calidad de vida; la cirugia en algunos casos
puede ser esa alternativa, no sélo para el control de las cri-
sis sino también para promover un desarrollo del paciente
lo méas normal posible.

3. LACTANCIA MATERNA RECIBIDA Y ESTADO
NUTRICIONAL EN LA ADOLESCENCIA. Alvarez
Alvarez C**, Buesa Casasiis L**, Redondo Figuero CG*,
Garcia Calatayud S**, De Rufino Rivas P***, *Centro de
Salud Vargas (Santander); **Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla (Santander); ***Facultad de Medicina (Santander)

Objetivo. Estudiar la asociacién entre duracién de la lac-
tancia materna (LM) y el estado nutricional en la adolescencia.
Poblacion. Adolescentes nacidos entre 1989 y 1993 ads-
critos a un cupo de Atencién Primaria de un centro de salud
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de Santander. Criterios de inclusion: registro en la historia
clinica de la duracién de la lactancia materna y registro de
peso y talla en el periodo de edad entre 10 y 13 afios. Cri-
terios de exclusion: emigrantes procedentes de Latinoamé-
rica debido a que tienen unas pautas de LM de mayor dura-
cion.

Metodologia. Disefio: estudio de cohortes retrospecti-
vas. Se consideraron cuatro cohortes segtin la duracién de
la LM: LM-nula (0 dias), LM-corta (1-89 dias), LM-media
(90-149 dias) y LM-larga (>149 dias). Variable dependiente:
estado nutricional calculado como IN = (Peso/PesoP50) /
(Talla/TallaP50) y categorizado como delgado [IN<90),
normal [90-110), sobrepeso [110-120) y obesidad [>120).
Variable independiente: dias de LM. Covariables: sexo IMC
al nacer, IMC del padre, IMC de la madre, estado socioe-
conémico medido mediante el nivel educativo de los
padres.

Resultados. De los 165 adolescentes estudiados, LM-
nula 29 (17,6% 1C-95: 12,1% a 24,3%). LM-corta 68 (41,2%
IC-95: 33,6% a 49,1%). LM-media 37 (22,4% 1C-95:16,3% a
29,6%). LM-larga 31 (18,8% 1C-95:13,1% a 25,6%). Los por-
centajes de las diferentes categorias del IN en las cuatro
cohortes se presentan en la Tabla L.

TABLA L. PORCENTAJES DE LAS DIFERENTES CATEGORIAS DEL IN

IndiceN LM-nula LM-corta LM-media LM-larga

4(138%) 4(59%)
11 (37,9%) 25 (36,8%)

381%) 1(B2%) 12
13(35,1%) 6(194%) 55
Sobrepeso 8 (27,6%) 13(19,1%) 9(24,3%) 9(29,0%) 39
Obesidad 6 (20,7%) 26 (38,2%) 12(32,4%) 15 (48,4%) 59

Total 29 68 37 31 165

Delgado

Normal

Conclusiones

1. La duracién de la LM no se asoci6 con el estado nutri-
cional en la adolescencia.

2.E135,8% (IC-95: 28,5% a 43,6%) de los adolescentes tie-
nen un IN > 120.

3. E141,2% recibié méas de 3 meses de lactancia materna.

4. La lactancia materna prolongada es escasa.

5. No parece haber relacién entre LM e IN, teniendo en
cuenta las condiciones de nuestro estudio.



4. TORSION AISLADA DE LA TROMPA DE FALOPIO
EN UNA NINA PREPUBER. Ledesma Benitez I, Herre-
0 Mendoza MB, Alvarez Ramos R, Ferndndez Castaiio
MT, Orille Nuiiez V*, Castafion Lopez L. Servicio de Pedia-
tria. Hospital de Ledn. *Servicio de Obstetricia y Ginecologia.
Hospital de Leon

Introduccién. La torsion aislada de la trompa de Falo-
pio es una causa poco frecuente, pero significativa, de dolor
abdominal agudo en la edad pediatrica, siendo escasos los
casos comunicados. La torsién puede provocar necrosis
de la trompa de Falopio, dando lugar a importantes con-
secuencias reproductivas. Los hallazgos clinicos son ines-
pecificos, retrasando el diagnéstico y el manejo quirdrgi-
co de esta patologia. Presentamos un caso de torsién ais-
lada de la trompa de Falopio izquierda en una nifia pre-
puber.

Caso clinico. Nifia prepuber de 13 afios, que acude al
servicio de Urgencias por dolor abdominal de tipo célico en
FII de 48 horas de evolucién irradiado a ingle y rodilla, y
que se acompafia de vémitos en las tltimas 24 horas. Como
antecedentes personales destaca un episodio de adenitis
mesentérica un afio antes.

En la exploracidn fisica presentaba dolor a la palpacién
en FII sin signos de irritacién peritoneal acompafiado de
dolor a la movilizacién de la cadera izquierda, sin limita-
cién ni signos inflamatorios.

En los examenes complementarios destaca el hemogra-
ma, bioquimica con amilasa y transaminasas, y sedimento
de orina normales. Radiograffa de abdomen y cadera izquier-
da normales. Ecografia abdominal: drea quistica anecoica
adyacente a anejo derecho de morfologia tubular. Utero y
ovarios normales. No liquido libre.

Ingresa en observacion y, ante la persistencia del cuadro
clinico se decide realizacion de laparoscopia exploradora
que demuestra la presencia de la trompa izquierda con dos
vueltas de torsién, edematosa, necrética y de un tamafio
superior a 7 cm. Utero y resto de anejos, normales. Se prac-
ticé salpingectomia izquierda El estudio anatomopatdlo-
gico confirmo el diagndstico de torsion de trompa izquier-
da con infarto hemorragico. Es dada de alta, tras evolucién
favorable, cinco dias después del ingreso.

Comentarios. Aunque poco frecuente, la torsion aisla-
da de la trompa de Falopio debe ser tenida en cuenta en el
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diagnéstico diferencial de los cuadros de dolor abdominal
agudo en mujeres. La cirugia precoz evita la aparicién de
dafios irreversibles que lleven a dramaticas consecuencias
reproductivas.

5. MENINGITIS BACTERIANA COMPLICADA:
SEGUIMIENTO DURANTE UN ANO. Garcia Gar-
cia M? D, Herndndez Zurbano C, Gonzilez Garcia R,
Blizquez ], Santos Borbujo |, Santacruz S. Servicio de
Pediatrin del Hospital Universitario de Salamanca. Servicio
de ORL del Hospital Universitario de Salamanca

La meningitis bacteriana puede ser producida por dife-
rentes patgenos, dependiendo de la edad del huésped y
su estado inmunitario. E180% de estos procesos infecciosos
ocurren en la infancia, sobre todo en menores de 5 afios.

Caso clinico. Lactante de 2 meses, vacunado con 12 dosis
de VHB, acude a urgencias con fiebre e irritabilidad de 6
dias de evolucion, sin signos meningeos y lesién eritema-
tosa y tumefacta en tobillo derecho. Analitica: leucocitosis
con 53% de segmentados, PCR: 18,9 mg/dl. Sistemético y
sedimento de orina normal. Urino-copro-hemocultivos
negativos. Puncién lumbar hemorréagica. Se inicia antibio-
terapia con cefotaxima y vancomicina. Al 4° dia de trata-
miento presenta opistétonos y fontanela a tension. Se reali-
za ecografia cerebral, observandose dilatacion tetraventri-
car simétrica. A través de una puncién ventricular se extrae
LCR con hipercelularidad (90% Ne.), hiperproteinorraquia,
e hipoglucorraquia. Con el diagnéstico de ventriculitis e
hidrocefalia 2* a meningitis bacteriana, se aflade ampicilina
y corticoides al tratamiento, inicidndose punciones ventri-
culares evacuadoras. Durante el ingreso, presento crisis con-
vulsivas parciales, espasticidad con intenso opistétonos,
deposiciones melénicas e hipernatremia con crisis hiper-
tensivas. Tras finalizar el tratamiento antibidtico y norma-
lizarse el LCR, persisti6 la hidrocefalia, precisando la colo-
cacién de una véalvula ventriculo-peritoneal.

Seguimiento al alta. A los 15 dias, sin haber presenta-
do nuevas crisis convulsivas y siendo el EEG normal, se sus-
pende el tratamiento anticonvulsivante. El control ecogra-
fico cerebral mostrd disminucién progresiva de la dilatacion
ventricular. En ningtin momento aparecieron signos de HIC.
Se objetiv un retraso psicomotor, sobre todo del lenguaje,
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secundario a hipoacusia neurosensorial profunda bilateral,
que precisé implantes cocleares y estimulacién verbal, y del
area motora, recibiendo rehabilitacion fisica.

Conclusiones. Los sintomas clasicos de meningitis pue-
den estar ausentes en lactantes. Sus complicaciones pueden
aparecen a corto o largo plazo, por lo que se hace necesario
el seguimiento neurolégico de estos pacientes.

6. REFLUJO GASTROESOFAGICO COMPLICADO.
Garcia Garcia MD, de Manueles Jiménez |, Grande Beni-
to A, Herndndez Fabidn A, Ferndndez Pulido E, Torres
Peral R. Servicio de Pediatria. Unidad de Digestivo Infantil.
Hospital Universitario Salamanca

El retorno involuntario de contenido gastrico hacia el
esofago puede provocar diferentes manifestaciones diges-
tivas, respiratorias y sistémicas. Un alto porcentaje de nifios
que sufren enfermedades laringotraqueales crénicas pre-
sentan RGE y en ellos se debe investigar la existencia de
enfermedad por RGE (ERGE).

Caso clinico. Paciente de 7 afios, vomitador habitual,
con broncospasmos repetidos y mala respuesta al trata-
miento broncodilatador. Se realiza pHmetria, siendo ésta
patoldgica, y se inicia tratamiento con procinéticos.

En espera de realizar la pHmetria de control, presenta
espasmos de cabeza y cuello con la deglucion (posible sin-
drome de Sandifer). Se practica endoscopia digestiva alta,
observandose tlceras en tercio medio e inferior de es6fago
e importante hiperemia (esofagitis grado III). Afiadimos al
tratamiento inicial omeprazol. Evolucién clinica favorable
hasta nuevo episodio de vémitos hematicos, dolor retros-
ternal e imposibilidad para ingesta de sdlidos y liquidos a
los tres meses de tratamiento con omeprazol. Se ingresa pre-
cisando nutricién enteral y omeprazol a altas dosis (3
mg/kg). Se realiza un transito gastrointestinal que mues-
tra estenosis en tercio inferior de eséfago. Valorando la evo-
lucién clinica y los hallazgos radioldgicos se practican dila-
taciones neumdticas. Posteriormente es sometido a cirugia
antirreflujo. Durante el ingreso se diagnostica un trastorno
de ansiedad tipo fébico ante la ingesta, tratado con sertra-
lina. A los 2 meses de la intervencion quirtirgica reaparece
la clinica digestiva, por lo que se realiza esofagograma, obser-
vandose persistencia de la estenosis esofdgica, que requie-
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re nuevamente dilatacion endoscopica, observandose duran-
te la exploracion lesiones ulcerosas de esofagitis. Se man-
tiene tratamiento médico y se valora la evolucién.
Conclusiones. El RGE puede evolucionar de forma tor-
pida, provocando esofagitis a pesar del tratamiento médi-
co, llegando a precisar cirugfa. Es uno de los desencade-
nantes o favorecedores de las exacerbaciones bronquiales
inexplicadas con mala respuesta al tratamiento convencio-
nal, y cuya sintomatologia es, principalmente, nocturna.

7. ACCIDENTES INFANTILES DURANTE LAS PRAC-
TICAS DEPORTIVAS. Grande Bdrez S*, Gonzilez Cal-
deron O, Ferndndez Pastor E, De Arriba Méndez S, San
Feliciano Martin L, Grande Benito A. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario. *Sevicio de Urgencias. Hospi-
tal Universitario

Los accidentes infantiles durante la realizacion de prac-
ticas deportivas constituyen una importante causa de mor-
bilidad en la infancia.

Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo (1 de enero
2002 a 31 de diciembre de 2002) de los nifios menores de 14
afios atendidos por accidentes por practicas deportivas
(excepto accidentes por bicicletas).

Resultados. Durante el periodo estudiado, fueron aten-
didos en los Servicios de Urgencia del Hospital Universita-
rio de Salamanca un total de 22.140 nifios, de los cuales 5.327
correspondieron a consultas por accidentes casuales.

Dentro de este grupo, los accidentes producidos estan-
do los nifios participando en distintos deportes, bien sea en
la calle, el colegio, pista deportiva o campo de deportes y
piscina, han sido 913 (17,14%). Veintidds de ellos (el 2,41%)
precisaron ingreso hospitalario para el tratamiento de sus
lesiones. Uno fallece en el Servicio de Urgencias tras haber
sufrido TCE al caerle encima una porteria de fttbol sala.

E161,1% de los accidentados son varones y los meses en
que més accidentes se producen son marzo, abril y mayo.

Los distintos deportes que causan las lesiones por acci-
dentes ponen de manifiesto cémo el ftitbol, con 472 casos,
ocupa el primer lugar (51,7%) seguido del baloncesto con 211
casos (23,1%) y los accidentes por patines 100 casos (10,9%).

El tipo de lesiones causantes pone de manifiesto que las
artritis traumaticas, las contusiones y los esguinces (729 casos



en total) son diagnosticados en el 79,8% de los nifios con
este tipo de accidente.

Las fracturas estan presentes en 100 nifios (10,9%) y de
ellas precisan tratamiento hospitalario 21 casos, correspon-
diendo 11 de ellos a accidentes por patines. Hubo una nifia
que sufri6 un pseudoahogamiento estando nadando y pre-
cis6 ingreso en UVI donde permanecié 8 dias, recuperan-
dose sin secuelas.

Los 22 nifios ingresados han permanecido en el hospi-
tal un total de 45 dias (media, 2,04 dias) con un rango de
1-8 estancias.

Conclusiones. Las practicas deportivas son una impor-
tante causa de accidentes y las lesiones causadas, en més
del 10% de los casos, son graves, precisando tratamiento
hospitalario, llegando en ocasiones a producirse accidentes
fatales, como ocurrié en uno de nuestros casos.

8. PRUEBAS COMPLEMANTARIAS Y TRATAMIEN-
TOS EN ACCIDENTES INFANTILES NO HOSPITA-
LIZADOS. Grande Birez S*, Vizquez Peiias E, Andrés
Andrés AG, Grande Bdrez M**, Torres Peral R, Grande
Benito A. Servicio de Pediatria. *Servicio de Urgencias. Hos-
pital Universitario. **Servicio de Radiodiagndstico. Hospital
12 de Octubre.

Pacientes y método. Estudio retrospectivo de los 5.327
pacientes menores de 14 afios, que consultan por acciden-
tes casuales, atendidos en los Servicios de Urgencias del
Hospital Universitario de Salamanca desde el 1 de enero al
31 de diciembre de 2002.

Resultados. Se realizan pruebas complementarias en un
73,14% de los que consultan por accidentes. Estudios de ima-
gen, fundamentalmente radiografias (3.572), son las prue-
bas més solicitadas, seguido a mucha distancia de hemo-
grama, bioquimica, orina y niveles de téxicos. No se reali-
za ninguna prueba diagnoéstica al 26,86 de los nifios aten-
didos.

En cuanto a los procedimientos, se han realizado en
urgencias un total de 3.462. La inmovilizacién (1.373 veces)
es el procedimiento mas practicado, seguido de vendajes,
curas y reducciones (1.507). Han precisado suturas 556 nifios
(en 84 de ellos con el uso de cianoacrilatos) y se han efec-
tuado 69 tinciones con fluoresceina y 32 lavados gastricos.
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En cuanto a los tratamientos medicamentosos aconse-
jados ocupan el primer lugar los analgésicos/antiinflama-
torios, que se administran al 54,03 de los nifios atendidos.
De ellos, en el 50,6% de los casos es el ibuprofeno el far-
maco recomendado, seguido del paracetamol que se pauta
en el 26,7% de los nifios y de los salicilatos (4,68 %). En 395
ocasiones (7,9%), la recomendacion a la hora de establecer
analgesia es la de “su analgésico habitual” sin especificar
dosis, ni duracion. Otros farmacos utilizados son los anti-
sépticos locales, antibiéticos, ciclopléjicos y antiinflamato-
rios topicos, entre otros.

De los tratamientos no farmacolégicos, las recomenda-
ciones mas frecuentemente aconsejadas son el reposo rela-
tivo, la observacién domiciliaria y la aplicaciéon de medios
fisicos. Al 6,8% se le adjunta hoja informativa, para trau-
matismos craneales y tordcicos, donde se refieren los sinto-
mas de alarma que deben vigilarse. En 110 casos (el 2,21%)
no se recomienda tratamiento alguno.

Conclusion. En los nifios accidentados se realizan gran
nimero de pruebas encaminadas a establecer el diagndsti-
co. En cuanto al tratamiento, el creciente uso de AINES se
justificaria por su mayor efecto antiinflamatorio, dada la
alta incidencia de nifios con traumatismos.

9. MALOCLUSION EN LA INFANCIA. Andrés de Llano
MC?*, Ruiz Garcia S*, Lombraiia Losa S* Cosio N,
Andrés de Llano JM**. *Odontopediatria. Santander. **Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Rio Carridn. Palencia.

Introduccién. La maloclusién es un problema en la salud
bucal de la poblacion que debe ser corregida en la infancia.
El tratamiento precoz de las malposiciones dentarias dis-
minuird en un futuro maloclusiones con mayor patologia,
duracién del tratamiento y molestias en el paciente, salvo
las de origen genético. Antes de planificar cualquier accién
destinada a prevenir problemas de salud es necesario el
conocimiento de la realidad mediante la realizacién de estu-
dios descriptivos.

Objetivo. Analizar las caracteristicas y factores asocia-
dos a la maloclusion.

Poblacion. Seguimiento de una cohorte de 60 nifios afec-
tos de maloclusion y reclutados entre enero de 1996 y mayo
de 2003. Se realiza un analisis descriptivo de dicha poblacién.
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Resultados. Distribucién por sexos: varén/mujer: 1:1,2.
Edad media 7,2 + 2,2 afios. Rango (3-13,2). Seguimiento
en meses: mediana 23,25 Pc. 25: 16,3 Pc. 75: 36,3. Rango
(3-87).

Tipo de mordida: lateral 26 (43,3%).Borde a borde 7
(11,7%). Anterior 11 (18,3%). Abierta 5 (8,3%). Bilateral 4
(6,7%). Sobremordida 1 (1,7%). Lateral y anterior 6 (10%).

Se encontraron factores de riesgo en 26 casos (43,3%) y
dentro de ellos: respiracién oral 11 casos (18,3%). Onicofa-
gia 3 casos (5%). Uso de chupete 6 casos (10%). Succion del
pulgar 6 casos (10%).

Se encontr6 asociacién entre la existencia de respiracion
oral y el sexo (p = 0,05) lo que corresponde al 30% de los
varones frente al 9% de las mujeres. También entre tipo de
mordida y ser respirador oral (p = 0,04), siendo anterior el
4,2%, posterior el 26,7% y anterior+posterior el 33,3%.

No se encontraron diferencias en el anélisis de supervi-
vencia por Kaplan-Meier para tiempo de evolucién y fina-
lizaci6én de tratamiento estratificados por factores de riesgo
(p=0,18) o tipo de mordida (p = 0,17). Sin embargo, en el
analisis de riesgos proporcionales de Cox ajustando por
edad, tipo de mordida, sexo y factores de riesgo, se encon-
traron estimaciones de riesgo para edad (odds ratio = 1,5) y
tipo de mordida (odds ratio = 0,34).

10. TAQUICARDIA SUPRAVENTRICULAR FETAL. Her-
ndindez Bejarano M], Pdez Gonzilez R, Bengoa Caa-
maiio M, San Feliciano Martin L, Gil Sdnchez A, Gar-
cia Parron A. Unidad Cardiologin Infantil. Hospital Clini-
co Universitario de Salamanca

Introduccién. La taquicardia supraventricular fetal repre-
senta una patologia infrecuente, pero que, en ocasiones, pro-
duce graves repercusiones en el feto. Se ha calculado una
prevalencia de 1/10.000 embarazos, aunque esta cifra puede
infraestimar la realidad ya que puede ser responsable de
muertes intratdtero no diagnosticadas.

Material y métodos. Presentamos dos casos diagnosti-
cados en el periodo de tiempo 1998-2001 en nuestro Hospi-
tal. En ambos nifios el diagndstico se realiz6 mediante eco-
cardiografia intratitero con una edad gestacional de 28 y 31
semanas, respectivamente. Ninguno desarroll6 hidrops feta-
lis y el parto se produjo a término en ambos casos. El tra-
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tamiento se realizo via transplacentaria administrando dis-
tintos farmacos a la madre.

Caso 1. Frecuencia cardiaca fetal de 230 1/m. Recibe trata-
miento transplacentario con digoxina, sin remitir, por lo que se
asocia flecainida revirtiendo a ritmo sinusal. Nace un varén
con taquicardia 230 1/min que es tratado con adenosina, digo-
xina, flecainida y amiodarona, consiguiendo la remisién con la
combinacién de amiodarona y digoxina. ECG: no preexcita-
cién. Corazon estructuralmente normal. Evolucién favorable.

Caso 2. Frecuencia cardiaca fetal de 240 1/m. Se inicia
tratamiento transplacentario con digoxina , persistiendo la
taquicardia, por lo que se asocia sotalol con lo que entra
en ritmo sinusal. En controles posteriores aparece extrasis-
tolia de alta densidad con taquicardias recortadas en oca-
siones; se aumenta la dosis de digoxina, pero provoca toxi-
cidad materna. Se consigue controlar con menores dosis de
digoxina y sotalol. A las 39 semanas de gestacion nace un
varén con ritmo sinusal a 110 1/min con extrasistoles auri-
culares de alta densidad. Corazén estructuralmente normal.
Se mantiene digoxina.

En la evoluci6n a largo plazo cabe destacar que los dos
estan libres de taquicardia.

Conclusiones. 1. Generalmente no existe cardiopatia
subyacente. 2. El diagndstico y seguimiento se realiza
mediante ecocardiografia fetal. 3. En la mayoria de los
pacientes se consigue controlar la taquicardia ,aun en pre-
sencia de hidrops. 4. El esquema terapéutico se basa en la
administracion materna de fairmacos, siendo la digoxina
el de eleccién. La flecainida se considera en la segunda linea
de tratamiento. 5. La administracion fetal directa (cordo-
centesis) conlleva mas riesgo de muerte fetal.

11. TALASEMIA MAYOR: DIAGNOSTICO, SEGUI-
MIENTO Y EVOLUCION AMBULATORIA. Martin
Alonso M, Berrocal Castaiieda M, Nieto Almeida B, Fer-
ndndez Pulido E, Prieto Tato L, Martinez Herndndez C.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Salamanca

Los sindromes talasémicos son un grupo variado de ane-
mias hemoliticas microciticas que se producen por falta de sin-
tesis, total o parcial, de las cadenas de globinas. Cada tipo de
talasemia recibe el nombre de la cadena que deja de sinteti-
zarse: ej..-talasemia (falta la cadena beta). Las dos formas



mds importantes de beta talasemia son: el tipo ¢ con ausen-
cia de la sintesis de la cadena beta (formas homocigotas: tala-
semia mayor, anemia de Cooley, anemia mediterranea y tala-
semia intermedia) y el tipo B+ asociado con una sintesis dis-
minuida (formas heterocigotas : talasemia menor y minima).
El diagnéstico de estado homocigoto se hace habitualmen-
te durante el primer afio de vida a partir de los 3 m, momen-
to en el que se hace el cambio de HbF a HbA.

Se presentan tres casos seguidos en consultas externas:

Caso1 Caso2 Caso 3

Clinica inicial Palidez Diagndstico  Proceso
Falta de medro  prenatal febril

Edad al debut 3 meses prenatal 7 meses
Inicio de la quelacién 3 afios 5 afos 4 afios
Esplenectomia 13 afios 11 afios 12 afios

Su evolucion en general fue buena con hemoglobinas
medias pre-transfusionales en torno a 10 g/dL (cifras algo
menores en el caso 3) y niveles medios de ferritina en torno
a 1.000 ng/mL (algo superiores en el caso 3 que presentd un
peor control de la enfermedad).

No presentaron ninguna de las complicaciones descritas
asociadas con la enfermedad salvo un retraso del crecimiento
y desarrollo.Actualmente, dos de ellos han pasado ya a ser
controlados por el Servicio de Hematologia de adultos, valo-
rando incluso en uno de ellos la posibilidad de realizar tras-
plante de médula 6sea. Se pretende con esta presentacién
dar una perspectiva, casi histérica, del tratamiento de la enfer-
medad y de como éste ha evolucionado con el tiempo.

12. PROBLEMATICA DIAGNOSTICA DE ADENOPA-
TIAS EN EL NINO A PROPOSITO DE 9 CASOS.
Berrocal Castaiieda M, Ferndndez D, Muriel M, Martin
Alonso M, Villagrd Albert A. Hospital Universitario de
Salamanca

Las adenopatias en los nifios son frecuentes y general-
mente obedecen a etiologia infecciosa, pero pueden estar
presentes otras causas mas severas en el 27-31% de los casos
y es esencial el diagnéstico rapido, tal como sucede con
enfermedades malignas.

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

Un ganglio puede estar aumentado de tamafio por pro-
cesos infecciosos, inflamatorios, proliferaciones de células
neoplasicas o infiltracién por macréfagos cargados de un
sustrato metabdlico.

La localizacion, el tamafio, la edad y el tiempo de evo-
lucién son factores importantes a considerar en el diagnds-
tico etiolégico.

Objetivo. Presentar las caracteristicas clinicas de nifios
con adenopatias asociadas a procesos infecciosos, inflama-
torios, metabdlicos o tumorales vividos en nuestro Servicio.

Material. Se presenta una serie de 9 nifios (adenoflemén,
tuberculosis cervical por micobacterias atipicas, enferme-
dad por arafazo de gato, anemia hemolitica autoinmune,
Kawasaki, leucemia linfoblastica aguda, enfermedad de
Hodgkin y neuroblastoma) a la vez que se plantea una pauta
de estudio.

Conclusiones. 1. La historia clinica y la exploracion
general siguen siendo los métodos de orientacion diagnds-
tica principales. 2. La observacion a corto plazo debe ayu-
darse de PAAF sin demora para hacer un diagnéstico correc-
to. 3. El tamafio mayor de 1,5-2 cm, la localizaciéon medias-
tinica o supraclavicular y la ausencia de signos inflamato-
rios aumentan la posibilidad de un origen tumoral.

13. EFICACIA Y TOLERABILIDAD DEL LEVETIRACE-
TAM EN 133 NINOS CON EPILEPSIAS REBELDES.
Herranz Ferndndez JL', Prats Viiias JM?, Campistol
Plana J?, Campos Castello J*, Rufo Campos M?, Casas
Ferndndez C¢. "Neuropediatria, Hospital Universitario M.
Valdecilla (Santander). 2Neuropediatria, Hospital Universi-
tario de Cruces (Bilbao). Neuropediatria, Hospital Univer-
sitario San Juan de Dios (Barcelona). *Neuropediatria, Hos-
pital Clinico Univ. de San Carlos, Madrid. *Neuropediatria,
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla. *Neurope-
diatria, Hospital Universitario Virgen de Arrixaca, Murcia

Introduccion. Levetiracetam (LEV) es el tltimo fadrma-
co antiepiléptico comercializado, indicado de momento en
politerapia en adultos con epilepsias focales.

Objetivo. Referir nuestra experiencia al administrar LEV
en nifios con crisis epilépticas farmacorresistentes.

Material y métodos. Estudio abierto, observacional,
retrospectivo, multicéntrico, de 133 nifios con epilepsias
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refractarias, 106 con crisis focales y 27 con otros tipos de cri-
sis, asociando LEV durante més de 6 meses, valorando la
repercusion en la frecuencia de crisis y los efectos secunda-
rios relacionados con el farmaco.

Resultados. Con dosis medias de LEV de 1.192 =749
mg/dia se ha reducido > 50% la frecuencia de crisis (pacien-
tes respondedores) en el 58,6%: 65 de 106 con crisis foca-
les, 7 de 10 con crisis ténicas, 4 de 10 con crisis miocldnicas,
7 de 8 con crisis tonico-clénicas generalizadas y 1 de 6 con
crisis acinéticas. Se han suprimido las crisis en el 15,8% de
pacientes al asociar LEV. Efectos adversos se han referido
en el 27,8% de casos, habitualmente transitorios o tolerables,
puesto que motivaron la supresién de LEV s6lo en 8 casos
(6,02%). En 37 nifos (27,8%) los familiares apreciaron mejo-
ria de la conducta social y de las habilidades cognitivas,
en algunos de ellos sin relacién directa con la influencia del
farmaco sobre las crisis.

Conclusiones. 1. LEV es un farmaco muy eficaz en nifios
con epilepsias refractarias, cuya eficacia en diversos tipos
de crisis sugiere un espectro terapéutico amplio. 2. LEV es
un farmaco muy bien tolerado, e incluso con efectos secun-
darios favorables, circunstancia raramente referida con otros
antiepilépticos, que también se ha subrayado en dos de los
tres tinicos estudios con LEV en nifios publicados hasta
ahora, que incluyen a 53 y 37 nifios, respectivamente. De
hecho, este nuestro estudio multicéntrico es, actualmente,
el mas amplio de la literatura.

14. SINDROME DE WILLIAMS BEUREN. A PROPOSI-
TO DE DOS CASOS. Camina Gutiérrez AB, Alvarez
Mingorance P, Baeza Velasco M, Escorial Briso-Mon-
tiano M, Sola Casado I, Ardura Ferndndez J. Hospital
Clinico Universitario de Valladolid

Fl sindrome de Williams afecta a 1,/20-50.000 nifios; aso-
cia retraso mental, facies tipica, hipocrecimiento, malfor-
maciones cardiovasculares, hipercalcemia y conducta y
desarrollo neurolégico caracteristicos.

Caso 1. Recién nacido femenino con fontanelas amplias,
pabellones auriculares descendidos, raiz nasal ancha pro-
truida, filtrum largo, piel de cuello redundante, mamilas
separadas y aspecto de retraso del crecimiento armoénico.
Las exploraciones complementarias realizadas incluyendo
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cariotipo resultaron normales. A los 6 meses presenta soplo
protomesosistolico I/ VI, turbulencia en vélvula adrtica con
gradiente de 13,7 mmHg en ecocardiografia, que progre-
sa hasta 23,8 mmHg a los dos afos de edad, clasificaindose
como estenosis adrtica leve. Los estudios analiticos y hor-
monales (GH,IGF1, H. Suprarrenales y H. tiroideas), anti-
cuerpos antigliadina y antiendomisio fueron negativos. El
cariotipo con técnica de bandas G e hibridacién in situ con
inmunofluorescencia (FISH) no muestra microdeleccién para
el locus ELN ( regién 7q11.23).

Caso 2. Varén de 5 meses que presenta soplo sistélico con
diagnéstico de ductus arterioso persistente. A los dos afios el
ecocardiograma muestra turbulencia inconstante en bifur-
cacion pulmonar derecha. A los 6 afios presenta facies tipica
con pabellones auriculares grandes y despegados, nariz corta
con puente nasal plano, aumento de tejido periorbitario,
micrognatia, labios gruesos y actitud de boca abierta por malo-
clusién dentaria. Se realiza angiorresonancia magnética con
hallazgos de estenosis en inicio de ambas arterias pulmona-
res y de arteria pulmonar izquierda media. El estudio gené-
tico para la deleccién del gen ELN result6 negativo.

Comentarios. El fenotipo es basico para el diagndstico
y se evidencia paulatinamente con la edad. Desde el des-
cubrimiento de este sindrome en el afio 1961, se han incor-
porado nuevas técnicas que facilitan el diagnéstico de ano-
malias asociadas y alteraciones genéticas; sin embargo, otros
aspectos como la hipercalcemia transitoria y los rasgos de
la personalidad siguen siendo motivo de controversia. Aun-
que sean reconocibles los rasgos clinicos y fenotipicos carac-
teristicos del sindrome, como se muestra en los casos docu-
mentados, y a pesar de las nuevas técnicas de diagnéstico
molecular, un 5% de casos (mutaciones puntuales o micro-
delecciones) no son detectables con la técnica de FISH. Ante
la sospecha clinica debe practicarse estudio genético sin
demora.

15. SINDROME INTESTINO CORTO. SOPORTE NU-
TRICIONAL. Torres Peral R, Grande Benito A, Gon-
zdlez Garcia R, Garcia Blanco MA, Vdzquez Peiias E,
Gonzilez Calderén O. Hospital Universitario Salamanca

La prevalencia de Intestino Corto (SIC) ha aumentado
en los ultimos afios fundamentalmente debido a los avan-



ces experimentados en los soportes nutricionales y del con-
trol de las infecciones frecuentes que suelen padecer por
la aparicién de nuevos antibiéticos.

Caso clinico. RN, mujer, diagnosticada prenatalmente
de malformacion intestinal, cesdrea programada. EG40.
Pnac: 2.900 g. Se mantiene a dieta absoluta con SNG aspi-
racion continua. Se realiza Rx abdomen presentando nive-
les hidroaéreos con ausencia de aire distal y enema opaco
con gran resistencia a la inyeccién de contraste, por lo que
se diagnostica de atresia intestinal y microcolon secun-
dario. Al 2¢ dia de vida se realiza IQ en la que se visualiza
asa intestinal proximal dilatada de 35 cm de longitud que
termina en zona atrésica, microcolon de 13 cm; no se visua-
liza valvula ileocecal. Se realiza remodelaje de asa proxi-
mal con anastomosis t-t. Comienza NPT y se introduce ali-
mentacién enteral tréfica mediante SNG continua al 20°
dia de vida con dieta elemental. Sufre repetidos episodios
de diarrea secretora con deshidratacién hipoténica tras el
aumento progresivo de cantidad y concentracion de nutri-
cién enteral. Pese al enriquecimiento de la férmula con
harinas y MCT no consigue aportes energéticos suficien-
tes y mantiene somatometria por debajo de P3 por lo que
se mantiene NP que provoca colestasis yatrogénica con
fibrosis hepatica moderada que revierte tras tratamiento
con Ac. ursodesoxiclico y fenobarbital. Junto a esto sufre
episodios abundantes sépticos por gérmenes Gram nega-
tivos pese a mantener descontaminacién intestinal con
metronidazol y dos episodios de infeccién por Candida que
obligan a retirar catéteres centrales al no remitir con tra-
tamiento antiftingico. Al 9° mes de vida se realiza TAC
Abdominal que pone de manifiesto gran dilatacién de asas
proximales por lo que se propone nueva intervencién con
remodelaje de asa proximal y anastomosis t-t, quedando
intestino de unos 75 cm de longitud.

Desde el alta no ha vuelto a presentar episodios infec-
ciosos, permanece con nutricién enteral con férmula ele-
mental con suplementos de harina y MCT mediante SNG a
débito continuo; es necesario el aporte de NPD ante el estan-
camiento pondero-estatural (< P3) y mantiene discreta coles-
tasis, que sigue tratamiento con fenobarbital y ursodesoxi-
célico.

Ademas, sigue tratamiento con loperamida para evitar
la diarrea secretora y con metronidazol como medida de
descontaminacion intestinal.

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

16. USO DE BIFOSFONATOS EN OSTEOGENESIS
IMPERFECTA. Torres Peral R, Grande Benito A, Car-
ballo Tarddguila L, Andrés Andrés AG, Rodriguez Alba-
rrdn A, Pdez Gonzilez R. Hospital Universitario Salamanca

La osteogénesis imperfecta (OI) es una enfermedad here-
ditaria que engloba numerosos sintomas que pueden cla-
sificarse en 4 grupos clinicos segtn Sillence. Todos ellos tie-
nen en comun una formaciéon anémala de colageno tipo L.

Caso 1. Nifio varén, adoptado, AF no conocidos; desde
el mes de vida presenta 12 fracturas patoldgicas durante los
primeros 4 afios de vida por lo que se decide iniciar trata-
miento con pamidronato iv. Previo al comienzo presenta
hemograma, bioquimica, calcio y fésforo, calciuria, Vit D, y
PTH normales. FA N (aumento isoenzima 6sea). DMO: BMC
5,33 g, BMD 0,293 g /cm?, Z —4.09ds (pérdida del 42% res-
pecto a su edad). Se inician ciclos de 3 dias con pamidro-
nato iv (0,5/1/1 mg/kg) con periodicidad de 4 meses sin
complicaciones. DMO control: (9 m) BMC 7,27 g, BMD 0,430
g/cm? Z-1,73 ds (pérdida del 18%); (18 m) BMC 10,9 g, BMD
0,420 (g/cm?) Z -2,2 ds (pérdida del 24%). Desde el comien-
zo del tratamiento ha presentado 2 nuevas fracturas. En la
actualidad persiste tto. con pamidronato iv segiin Ia misma
pauta.

Caso 2. Nifio vardn, 2°/2, AF: 1* hermana sana, madre
con multiples fracturas hasta completar la adolescencia. Al
nacimiento se objetivan tibias incurvadas y acortamiento
proximal de extremidades, predominantemente inferiores.
Al 7° mes presenta fractura espontanea sin traumatismo.
Analitica: hemograma, bioquimica, calcio y fésforo, vita-
mina D, PTH normales. FA N (aumento isoenzima 0sea).
DMO: BMC 1,90 g, BMD 0,158 g/cm?, Z -5,70 ds (pérdida
del 58% respecto a su edad). Se inician ciclos de 3 dias con
pamidronato iv (0,5/1/1 mg/kg) con periodicidad de 3
meses sin incidencias. Comienza suplementos orales con
calcio y vitamina D. Control DMO (9 m): BMC 6,41 g, BMD
0,3 (g/cm?Z -1,9 ds (pérdida del 19%); (18 m). Se mantie-
ne sin fracturas. Los padres deciden suspender el trata-
miento.

Conclusiones. El tratamiento con bifosfonatos es segu-
ro y efectivo en nifios afectos de OI, teniendo buenos resul-
tados en la disminucién del ndmero de fracturas, el aumen-
to de masa 6sea y la disminucioén del dolor crénico. Queda
por determinar qué pacientes son subsidiarios de comenzar
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el tratamiento, la edad dptima de inicio y la duracién de su
administracién. También es objeto de estudio la utilizacién
en otras patologias pediatricas asociadas a osteoporosis.

17. DERMATOMIOSITIS INFANTIL AMIOPATICA.
Gonzdlez de la Gandara S, Ferndndez Alvarez D, Muriel
Ramos M, Ferndndez Pulido E, Andrés Andrés AG, Torres
Pérez R. Hospital Universitario de Salamanca. S. de Pedia-
tria (Prof. V. Salazar)

La dermatomiositis es una enfermedad extremadamen-
te rara en la infancia, con incidencia de 1-3,5 casos / millon.
Se caracteriza por ser una afeccion inflamatoria multisisté-
mica, que afecta primordialmente al misculo esquelético y
a la piel, siendo la calcinosis un sintoma tardio. La edad
media de diagnéstico estd en los 8-10 afios.

Objetivo. Presentar el caso de una nifia de 5 afios, que
debuta con calcinosis multiples, siendo diagnosticada de
dermatomiositis por biopsia muscular.

Material y métodos. Paciente que a los 2 afios comien-
za con dificultad en la marcha, poco expresiva e intermi-
tente. Antecedentes sin interés. Alos 4 afios nos la remite
el S. de Dermatologia para estudio, por presentar nédulos
subcutaneos que en biopsia han mostrado ser depésitos de
calcio, localizados en codos, caderas y huecos popliteos.
Ademas desde hace 3 meses tiene dificultad para subir esca-
leras. Leve eritema palpebral y en puente nasal. Signo de
Gowers positivo. Resto de exploracion, normal. Analitica:
hemograma, bioquimica, enzimas musculares, autoinmu-
nidad, y PTH: Normales. EMG: potenciales motoras de
caracteristicas miopaticas. Estudio cardiolégico: normal.
RMN: musculos de cintura pélvica y escapular muestran
zonas de hipersefial en T2, parcheadas, compatibles con mio-
patfa inflamatoria. Biopsia muscular guiada por los hallaz-
gos en RMN: miopatia inflamatoria y atrofia perifascicular.
El componente inflamatorio es fundamentalmente de lin-
focitos T con predominio de CD4 sobre CD8, todo ello com-
patible con dermatomiositis.

Comentarios. 1. La dermatomiositis es una afecciéon
extremadamente rara en nifnos, siendo su reconocimiento
precoz fundamental para disminuir la morbilidad de las
complicaciones. 2. Las manifestaciones cutaneas y la debi-
lidad muscular deben hacernos considerar este diagnosti-
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co. 3. La aparicién precoz de calcificaciones, como sucede
en nuestra paciente, que ocurre en el 20% de los casos, impli-
ca peor pronéstico.

18. PSEUDOHERMAFRODITISMO MASCULINO.
COMPLICACIONES EVOLUTIVAS. Camina Gutié-
rrez AB, Martinez Biigarin R, Escorial-Briso Montiano
M, Sola Casado I, Hermoso Lopez E, Serrano Vizquez
L. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Las alteraciones de la diferenciacién sexual
siguen constituyendo todo un reto para el profesional médi-
co, por su escasa incidencia, su dificultad diagndstica y los
problemas planteados para la asignacion correcta del sexo
civil.

Caso clinico. Recién nacido sin antecedentes familiares
de interés que presenta tubérculo genital de 2 cm, rafe medio
fusionado, hipospadias y rugosidad escrotal (genitales ambi-
giios grado III-IV Prader). Analitica sanguinea y urinaria
normal. Destaca elevacién de la 170H-progesterona y LH
basal. Cariotipo 46XY. RMN: engrosamiento del didmetro
uretral (prostata hipoplasica) y cavidad posterior (quiste del
utriculo). Laparoscopia: pelvis de caracteristicas masculi-
nas; dos conductos deferentes que llevan a dos testiculos
intraabdominales de pequefio tamaiio. Se realiza test de esti-
mulacién con gonadotropina coridnica, respondiendo con
un aumento significativo de la testosterona total libre. Se
plantea diagnéstico diferencial entre resistencia parcial a
andrégenos o déficit de 5-alfa-reductasa. Al obtener una res-
puesta favorable con la administracién de testosterona, la
sospecha diagnostica se inclina hacia la segunda entidad.
Se planifica reconstruccién quirtrgica en sentido masculi-
no. La aparicién a los 10 meses de edad de masa abdominal
compatible con tumor de Wilms hace replantear el diag-
noéstico, incluyendo sindromes que asocian anomalias geni-
tourinarias y renales. Se estd realizando estudio del gen
WT1(11p.13) cuyas mutaciones son responsables del sin-
drome de Denysh-Drash y sindrome de Frasier, entre otros.

Discusién. En los casos de ambigiiedad genital, a pesar
de la presién familiar y social generada, nunca se debe emi-
tir informacién precipitada antes de completar el estudio
diagnoéstico. Asimismo, es importante el seguimiento evo-
lutivo, por la posibilidad, también infrecuente, de que la



ambigiiedad genital se asocie con complicaciones en otros
6rganos. Entre éstas destacan la nefropatia, que se mani-
fiesta inicialmente en forma de sindrome nefrético y puede
evolucionar en algunos casos a fallo renal terminal, y tumo-
res malignos como tumor de Wilms y gonadoblastosmas.
La asociacion de genitales ambigtios, nefropatia y tumor de
Wilms, constituye el sindrome de Denysh-Drash, aunque se
han descrito formas incompletas como podria correspon-
der al caso descrito.

19. HIPOPLASIA PULMONAR VS ENFERMEDAD DE
MEMBRANA HIALINA EN UN CASO DE VALVU-
LAS DE URETRA POSTERIOR. Ferndndez Barrio B,
Pérez Guirado A, Quiroga Gonzilez R, Garcia Saave-
dra S, Ferndndez Ferndndez M, Ferndndez Colomer B.
Departamento de Pediatria. Hospital Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccién. El papel tréfico desempefiado por el liqui-
do amnidtico sobre el tejido pulmonar embrionario justifi-
ca la frecuente asociacién de patologia perinatal nefro-uro-
légica y pulmonar. Las valvulas de uretra posterior supo-
nen una de las causas mas frecuentes de ureterohidrone-
frosis intratitero y ocasionan problemas, no sélo a nivel uri-
nario, sino muy a menudo a nivel respiratorio debido a lo
previamente expuesto. Asi, todo proceso que afecte a la pro-
duccién o eliminacién intratitero de liquido amniético reper-
cutird en un menor efecto del mismo a nivel de los pulmo-
nes en desarrollo.

Presentacién del caso. Se presenta el caso de un varén
de 34 semanas de edad gestacional con un diagnéstico eco-
grafico prenatal de ureterohidronefrosis bilateral severa, con
sospecha de vélvulas de uretra posterior. Al nacimiento pre-
senta una importante cianosis central con gran inestabili-
dad hemodindmica que hacen sospechar una posible car-
diopatia, siendo ésta posteriormente descartada. El pacien-
te es inmediatamente conectado a ventilacién mecanica debi-
do a su notabilisimo compromiso respiratorio. La radio-
grafia de térax muestra un patrén infiltrativo que orienta
hacia un pulmén displasico y/o hipoplasico, aunque pos-
teriormente, y dada la evolucién clinica y radiolégica del
paciente, la impresién diagnéstica se inclina finalmente hacia
una enfermedad de membrana hialina severa, que puso
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en compromiso vital al paciente. Desde el punto de vista
metabdlico y renal, tras el sondaje urinario electivo, requi-
ri6 un manejo estricto de liquidos y electrélitos. A lo largo
de su ingreso presento varios episodios sépticos, la mayo-
rfa de origen urinario.

Conclusiones. Todo proceso que afecte a la produccién
0 eliminacién intratitero de liquido amniético suele tener
repercusion en un menor efecto del mismo a nivel de los
pulmones en desarrollo. En efecto, son los procesos pul-
monares, principalmente la hipoplasia pulmonar, la causa
mas frecuente de morbimortalidad a corto plazo en estos
pacientes. Es por ello que en toda patologia nefrouroldgi-
ca detectada prenatalmente se debe efectuar un abordaje
multidisciplinar de la misma.

20. VARIABLES PERINATALES. EVOLUCION EN LA
ULTIMA DECADA. De Fuentes MC, Chulani R, Ledes-
ma I, Alvarez R, Fdez.-Castaiio MT, Marugin JM. Ser-
vicio de Pediatrin. Hospital de Ledn

Objetivos. Estudio retrospectivo descriptivo y analitico
de las distintas variables perinatales en los recién nacidos
en nuestro Centro, y su evolucion en la tltima década.

Material y métodos. Se analizan los registros perinata-
les de todos los recién nacidos en el Hospital de Leén en los
afios 1993 y 2002 (2.220, y 1.950 respectivamente), que se
hayan almacenados en soporte informético, constando al
menos las siguientes variables: sexo, peso, longitud, peri-
metro craneal, edad gestacional, edad materna y tipo de
parto. Se comparan dichas variables entre ambos grupos,
mediante el test T de Student, para comparacién de medias
de las variables cuantitativas, y de Chi cuadrado para las
cualitativas, mediante el programa SPSS 8.0.

Resultados. En ambos casos se observa un predomi-
nio de varones (54,8% vs 52,3%, respectivamente, en 1993 y
2002), con un claro descenso de partos postérmino (2%/
0,46%). El porcentaje de prematuridad fue similar (6,3%/
6,5%), pero se incrementaron los nifios de peso < 2.500 g
(6,25%/7,28%), entre los que predomina el sexo femenino,
en un porcentaje superior ain en la muestra del 2002. Sin
embargo, descendieron significativamente los nifios de peso
superior a 4 kg. La edad media de las madres también ha
aumentado: 28,9 + 4,88 en 1993 (IC: 28,79-29,01) vs 30,9 +

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 105



Comunicaciones

5,27 afios en el 2002 (IC: 30,77-31,07), con un menor por-
centaje de madres menores de 25 afios, y un 24% de madres
mayores de 35, en los recién nacidos del afio 2002 (por sélo
un 11,9% en 1993). Se analiza la relacién entre edad mater-
na, sexo, prematuridad y tipo de parto.

Conclusiones. Se observa un incremento medio en la
edad materna, siendo una de cada cuatro madres de edad
igual o superior a 35 afios en el afio 2002 (1/8 en el afio 1993),
y un ligero incremento en los nifios de peso inferior a 2.500
gramos.

21. SINDROME DE AICARDI: PRESENTACION DE UN
CASO. Mdlaga I, Vernet A, Galvin M, Milldn JR, Cua-
drado M, Campistol ]. Unidad de Neuropediatria. Hospi-
tal Universitario Central de Asturias. Servicio de Neurologia
Infantil. Hospital Infantil Sant Joan de Deu. Servicio de Neu-
rologia. Hospital Miguel Servet

El sindrome de Aicardi fue descrito por primera vez por
este autor en 1965. Se cree que se trata de un trastorno domi-
nante ligado al cromosoma X, que resulta letal en varones.
Afecta de manera casi exclusiva a mujeres y cursa con una
gran heterogenicidad sintomatica.

Sus principales caracteristicas clinicas son: agenesia del
cuerpo calloso, retraso mental severo, epilepsia refractaria
al tratamiento, alteraciones oculares (coriorretinopatia lacu-
nar) y quistes interhemisféricos. El tratamiento es de sopor-
te, siendo la epilepsia de muy dificil control. El pronéstico
de los pacientes afectos es desfavorable, con una supervi-
vencia estimada del 76% a los 6 afios y del 40% a los 15 afios.

Presentamos el caso de una nifia de 23 dias de edad que
acude al servicio de urgencias remitida por su pediatra por
sospecha de crisis cerebrales. El cuadro, que habia debuta-
do el tercer dia de vida, cursaba con estremecimientos stibi-
tos de todo el cuerpo que inicialmente se habian diagnosti-
cado como mioclonias del lactante. Al incrementarse el
nimero y la frecuencia de las crisis, se remitié para estudio.

En la unidad de urgencias se constataron crisis cerebra-
les y se curs6 EEG y ecografia craneal, que mostraron: ano-
malias focales en regién roldndica izquierda en suefio y en
vigilia, asi como descarga ritmica focal en dicha zona coin-
cidiendo con una crisis y una agenesia del cuerpo calloso y
quiste paramedial izquierdo, respectivamente.
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Ante la sospecha diagnéstica de sindrome de Aicardi se
solicito RNM craneal y fondo de ojo. En la RNM se obser-
vo: agenesia de cuerpo calloso, displasia cortical frontal alta
derecha, heterotopias subependimarias y quistes interhe-
misféricos, con aumento de sefial en relacién con el LCR nor-
mal.

El fondo de ojo constatd la presencia de dreas redonde-
adas de hipopigmentacion cercanas a la papila que semeja-
ban coriorretinitis de Aicardi, lo que confirmé la sospecha
diagnostica.

Para el control de las crisis se ensayaron diferentes regi-
menes terapéuticos utilizando acido valproico, clonazepam,
fenobarbital y vigabatrina, que resultaron infructuosos, no
lograndose el control de las crisis en ningtin momento.

22. HIPERTENSION INTRACRANEAL BENIGNA. A
PROPOSITO DE UN CASO PEDIATRICO. Mayor-
domo Colunga J*, Garcia Gonzilez M*, J[iménez Tre-
vifio S* Mdlaga Diéguez I*, de Juan Frigola J*, Colun-
ga Cueva M**. *Departamento de Pediatria. **Departa-
mento de Oftalmologia. Hospital Universitario Central de
Asturias

Paciente mujer de 13 afios de edad que es remitida desde
el hospital comarcal por cuadro de cefaleas de 6 meses de
evolucién, acompafiado de edema de papila bilateral y TC
craneal normal. No antecedentes neuroldgicos ni de toma
de medicaciones ni complejos vitaminicos de manera con-
tinuada. Menarquia a los 12 afios con ciclos irregulares. En
la exploracion fisica destacaban tinicamente obesidad (indi-
ce masa corporal, 29,7 kg /m?) facies adenoide y estrias rojo-
vinosas en tronco y muslos. Se llevaron a cabo estudios ana-
liticos (hormonales, perfil lipidico, iones) que fueron nor-
males. Estudios oftalmol6gicos revelaron una agudeza visual
10/10 bilateral, campimetria bilateral normal y edema de
papila bilateral como tinico hallazgo. En los estudios de neu-
roimagen (RNM) destaca una silla turca aumentada de tama-
flo parcialmente vacia y una pansinusitis. El EEG, MAPA,
potenciales evocados visuales y RNM con cinefase fueron
normales. La puncién lumbar revel6 un LCR con presion
elevada (30 cm HxO), y bioquimica y celularidad normales
con cultivo para virus y bacterias negativo. Se inici6 trata-
miento con acetazolamida, 500 mg cada 12 horas. Tras los



estudios iniciales, la nifia precisé ingresos posteriores por
cefaleas, que cedieron con analgesia oral. En controles suce-
sivos se constata la persistencia del edema de papila sin alte-
racién del campo visual.

La hipertension idiopética benigna es una patologia neu-
rolégica que cursa con una elevacion cronica en la presién
del liquido cefalorraquideo. Se da mas frecuentemente en
mujeres. La incidencia en nifios se ha estimado en 1/100.000
habitantes, sin predileccion racial. Su etiopatogenia no ha
sido esclarecida y existen varias teorfas al respecto. La sin-
tomatologia més frecuente consiste en cefalea, alteracio-
nes visuales y tinnitus. El papiledema es un sintoma casi
siempre presente. El diagnostico se basa en la medicién de
la presion y el estudio del LCR, los hallazgos oftalmoldgi-
cos y los estudios de imagen, principalmente la RNM. La
complicacién més relevante en cuanto a la evolucion la cons-
tituye la pérdida de campo visual progresiva. Varios trata-
mientos han sido ensayados tanto médicos (inhibidores
de la anhidrasa carbdnica, corticoides, furosemida) como
quirtrgicos (punciones evacuadoras de repeticion, shunts
lumbo-peritoneales, fenestracion del nervio éptico o val-
vulas de derivacion ventriculo-peritoneal). No existe un tra-
tamiento consensuado en el momento actual.

23. A PROPOSITO DE LOS MOVIMIENTOS EN ESPE-
JO. Benito Cornejo A, Argumosa Gutiérrez A, Arteaga
Manjon-Cabeza R, Herranz Ferndndez JL. Neuropedia-
tria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. San-
tander

Ilustramos con video el caso singular de un nifio de 9
afios de edad derivado a Neuropediatria por cumplir los
criterios del DSM-IV-TR del trastorno por déficit de aten-
cion e hiperactividad, en el que enla exploracién clinica se
aprecian movimientos en espejo de las manos.

La radiografia de columna cervical es normal, asi como
la TAC craneal, sin referirse casos similares en la familia,
por lo que se establece el diagnéstico de movimientos en
espejo idiopaticos.

Los movimientos en espejo son un trastorno cinético en
el que se producen movimientos involuntarios de una extre-
midad, de forma simultdnea al movimiento voluntario de
los musculos homélogos de la extremidad contralateral. Pre-
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dominan en las extremidades superiores, concretamente en
las manos, y se hacen més evidentes cuando se requiere
de cierta concentracion para la ejecucién de los movimien-
tos. Pueden presentarse de forma hereditaria, esporadica
o0 asociados a otras alteraciones neurolégicas.

En los casos hereditarios el patrén es autosémico domi-
nante, aunque en algunas publicaciones no se ha podido
descartar una herencia autosémica recesiva.

Los movimientos en espejo se han descrito en asociacion
con: sindrome de Klippel-Feil, malformacién de Arnold-
Chiari, agenesia de cuerpo calloso, sindrome de Kallman,
sindrome de Usher, hemiplejia congénita, ataxia de Frie-
dreich, retraso mental inespecifico, fenilcetonuria y esqui-
zofrenia.

En Ia fisiopatologia de los movimientos en espejo se han
invocado dos teorias: a) un defecto parcial de la decusacién
de la via piramidal a nivel bulbar en los casos en que per-
siste la sintomatologia; y b) una inmadurez fisiolégica de
los mecanismos inhibitorios corticales de las sincinesias
en los casos en que desaparecen dichas sincinesias a lo largo
de la vida, evolucion que es la esperada en el paciente que
presentamos.

24. OBJETIVIDAD Y SUBJETIVIDAD DE LA PREFE-
RENCIA SALINA: IMPLICACION CLINICA. Mila-
ga Dieguéz I, Argiielles L], Perillin Méndez C, Diaz Mar-
tin J], Vijande Vizquez M, Mdlaga Guerrero S. Seccion
de Nefrologia Pedidtrica. Hospital Universitario Central de
Asturias. Area de Fisiologia. Universidad de Oviedo

Introduccién. El consumo de sal estd relacionado con la
etiologia de determinadas formas de hipertension arterial
(HTA). La divulgacién cientifica ha transmitido a la pobla-
cién general la inconveniencia del consumo elevado de
sodio. La estimacion del consumo de sodio puede hacerse
mediante pruebas funcionales, como la EF Na, la recogida
de informacion a través de encuestas y, raramente, median-
te cuantificacion directa del contenido sédico de los ali-
mentos.

Objetivo. La valoracién del impacto de la informacién
sobre consumo de sal declarado y su relacién con aspectos
objetivos del metabolismo sddico, en familias controles y
familias con algtin miembro afecto de HTA esencial.
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Metodologia. Se estudian 124 familias, de ellas 73 ac-
ttan como controles (grupo C) y 51 tienen, al menos, uno
de los padres afectados de hipertension arterial esencial
(grupo HTA). Se recogen encuestas sobre habitos alimen-
tarios familiares, y se realizan determinaciones de funcién
renal estimada (férmula de Schwartz) y excrecién fraccio-
nada de sodio (EFNa) en los descendientes.

Resultados. Globalmente, un 80% de las madres de fami-
lia declaran cocinar con “poca sal” (84% en el grupo C, fren-
te al 74% de HTA, sin que las diferencias alcancen signifi-
caci6n estadistica). La valores de EF Na (x + ESM) de los
descendientes del grupo C es de 0,65 0,03 y de 0,71 +0,05
en los de HTA (NS). Igualmente, no se hallan correlacio-
nes significativas entre TAS y TAD con la EF Na, global-
mente, ni para el grupo C aisladamente. La EF Na y la PAS
del grupo de HTA presentan una correlacién (R = 0,26) pré-
xima a la significacién estadistica (P = 0,06). El valor medio
de apreciacién positiva en una escala analdgica de 0 a 10
puntos, para siete alimentos “salados” (aceitunas, patatas
chips, etc.) resultd ser de 5,59 + 0,16, sin correlacién signi-
ficativa con los valores de EF Na, TAS ni TAD. Un ANOVA
revela la ausencia de influencia de la adicion de sal (poca,
normal o mucha sal) al cocinar, declarada, sobre la EF Na.

Conclusion. Las recomendaciones publicadas y asumidas
por la poblaci6n general sobre el efecto deletéreo de la sal pare-
cen sesgar la opinién sobre el consumo, detectdndose un sesgo
de declaracion de consumos pequefios, sin que puedan evi-
denciarse correlaciones positivas con variables objetivas de
relevancia, incluyendo TA, EF Na. Igualmente negativa resul-
t6 su asociacion con el gusto por alimentos salados.

25. INGRESOS POR SINDROME FEBRIL SIN FOCO EN
EL HOSPITAL DE CORTA ESTANCIA. Quiroga Gon-
zdlez R, Ferndndez Barrio B, Sudrez Saavedra S, Pérez
Guirado A, Calvo Gomez-Rodulfo A, Concha Torre A.
Urgencias de Pediatria. Departamento de Pediatria. Hospital
Central Universitario. Oviedo. Asturias.

Antecedentes y objetivos. El Hospital Pediatrico de
Corta Estancia (HPCE) consta de 6 camas y funciona para
observacion y tratamiento de nifios que inicialmente no
requieren hospitalizacién. Nuestro objetivo es conocer las
caracteristicas de los pacientes con sindrome febril (SF) sin
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foco ingresados en el HPCE y determinar su evolucién y las
derivaciones a hospitalizacion.

Material y métodos. Estudio retrospectivo, descriptivo,
de los ingresos por SF en el HPCE durante 4 afios (2000-
2003). Datos obtenidos del registro de ingresos e historias
clinicas). Los resultados se almacenaron en una base de datos
y se realiz6 anélisis estadistico con el programa SPSS®.

Resultados. Ingresaron en el HPCE un total de 5.375
pacientes (3,67 pacientes/dia) con una edad media de 60,4
meses (Ps) =48 meses), predominio de varones (60%) y una
estancia media de 17,6 horas con un 9,5% de pacientes con
estancia superior a 36 horas. Las 3/, partes de los ingresos
(4.125 casos) fueron realizados por Pediatria. Segtin el diag-
noéstico al ingreso, los procesos infecciosos fueron los segun-
dos en frecuencia tras los digestivos (726 casos, 17,5% de los
ingresos por el S° de Pediatria). La distribucién por sexos
y la estancia fueron similares a la totalidad de pacientes, con
un 12,5% de estancias superiores a 36 horas. Sin embargo,
los pacientes infecciosos fueron significativamente mds jéve-
nes (40,7 meses; Ps) = 24 meses), los ingresos mas frecuen-
tes en turno de noche (42%) y los dias con mas ingresos fue-
ron los del fin de semana (31% vs 24%). El motivo de ingre-
so mds frecuente fue el SF con 540 casos (75% de los proce-
sos infecciosos), seguido a mucha distancia por el sindrome
meningeo (7,5%), fiebre+vomitos (5%) y fiebre+petequias
(5%). Un 23% de pacientes fue trasladado a planta de hos-
pitalizacién o cuidados intensivos. Respecto al alta del
HPCE, se diagnosticaron un 51% de SF (380 casos), 14,8%
amigdalitis, 7% viriasis-gripe, 7,7% meningitis viricas o bac-
terianas, 6% otitis, ademas de 3 cuadros sépticos (0,4%).

Comentarios. El HPCE es ttil para observacion del SF sin
foco en las primeras horas de evolucion y permite dar el alta
a domicilio con mayor seguridad, aunque un elevado por-
centaje de los SF (70%) es alta sin diagndstico definitivo. La
falta de uniformidad en la codificacién diagnéstica en Urgen-
cias y en el HCEP dificulta en gran medida el analisis de las
patologias por lo que la codificacién y el establecimiento de
protocolos de ingreso son objetivos a cumplir a corto plazo.

26. OTOMASTOIDITIS AGUDA EN LA INFANCIA:
ESTUDIO DE 46 CASOS. Pérez Gil E, Uyaguary Que-
zada M, San Romdn Muiioz M, Pérez Belmonte E, Vidal
Piedra S, Lozano de la Torre M]. Servicio de Pediatria. Hos-



pital Universitario M. de Valdecilla. Universidad de Canta-
bria. Santander

Objetivo. Conocer la incidencia, antecedentes, forma de
presentacion y evolucién de la otomastoiditis en la infancia.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de pacientes
menores de 14 afios diagnosticados de otomastoiditis aguda
en nuestro Hospital desde el 15 marzo de 1993 al 15 de
marzo 2004.

Resultados. Se estudiaron 46 casos (23 varones y 23
mujeres), con una edad media de 3 afios. En los tltimos
afios se aprecia un aumento del nimero de casos. En 37
pacientes (84%) se recogian antecedentes de otitis media
aguda, y 30 de ellos habian recibido tratamiento antibié-
tico previo. El tiempo medio de evolucion desde el ini-
cio de los sintomas hasta el ingreso hospitalario fue de 5
dfas. Todos los pacientes presentaron signos de inflama-
cién mastoidea y despegamiento del pabellén auricular
asociando fiebre el 93,5%. En 35 casos (76%) existia una
leucocitosis 2 15.000 y la proteina C reactiva, realizada en
38 pacientes era >a 5 mg/dl en 33. La radiografia de mas-
toides realizada en 27 nifios demostré hallazgos sugesti-
vos de otomastoiditis en 10 pacientes Se utilizé TAC como
prueba diagnéstica complementaria en 14 pacientes, con-
firmandose el diagndstico en todos ellos y apreciandose,
en algtin caso, signos de otomastoiditis contralateral aso-
ciada que no habia dado atn sintomatologia clinica. Se
recogi6 exudado 6tico en 29 casos, siendo positivo en 12
(44,4%). Los gérmenes aislados fueron: Streptococcus pneu-
moniae en 5 casos, Pseudomonas en 3, H. influenzae productor
de B-lactamasa en 1, Streptococcus pyogenes en 1y flora
mixta Gram + en 2 casos. Ningtn hemocultivo fue posi-
tivo. Todos los pacientes recibieron antibioterapia endo-
venosa durante una media de 10 dias, siendo los antibio-
ticos mas utilizados cefuroxima y ceftriaxona, precisando
en alguna ocasién la asociacién de vancomicina o teico-
planina. Requirieron ademds tratamiento quirtirgico 15
nifios (34%). Se presentaron complicaciones en 2 casos
(4,5%).

Conclusiones. 1. La otomastoiditis aguda ocurre prin-
cipalmente en nifios menores de 3 afios y puede represen-
tar la primera evidencia de enfermedad ética. 2. En los ulti-
mos afos se observa un aumento de la incidencia y un mayor
protagonismo del Streptococcus pneumoniae.
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27. COLITIS ULCEROSA EN PEDIATRIA: FORMAS DE
PRESENTACION. Garcia Lépez N, Campuzano Mar-
tin S, Touza Pol P, Bousoiio Garcia C, Ramos Polo E.
Departamento de Pediatria. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo

Introduccion. La colitis ulcerosa (CU) es un trastorno
inflamatorio que afecta el colon con una extension variable.
La causa de la enfermedad y los factores determinantes de
su curso recidivante y crénico son desconocidos aunque
se han implicado factores ambientales, genéticos e inmu-
nolégicos. Presentamos dos casos pediatricos de CU que
debutaron con un cuadro que sugeria diarrea aguda infec-
ciosa.

Caso clinico 1. Nifio de 10 afios que presenta un cuadro
de 5 dias de evolucidn, tratado con eritromicina oral, de
deposiciones liquidas sanguinolentas, dolor abdominal coli-
coy pérdida de peso, sin acompafiarse de vomitos o fiebre.
Exploracion fisica: peso 28,8 kg (P10.25); ojeroso, bien hidra-
tado, con discreta palidez cutdnea; abdomen blando y depre-
sible con dolor difuso a la palpacién profunda. Hemogra-
ma: 9.200 leucocitos/mm? con desviacién izquierda, resto
sin alteraciones; bioquimica general en limites normales; sis-
tematico y sedimento orina normal; coprocultivo: se aisla
Salmonella enteritidis. Empeoramiento clinico al 4° dia trata-
do con ampicilina iv. En coprocultivo de control el 11° dia
se aislan Candida albicans y quistes de Endolimax nana, por
lo que se suspende ampicilina y se inicia tratamiento con
nistatina y probiéticos vo. Nuevo empeoramiento clinico en
el 17° dia de ingreso con anemia y elevacion discreta de alfa-
glicoproteina dcida y VSG. Se inicia entonces terapia con
metronidazol vo y budesonida rectal. Ecografia y TAC abdo-
minal sin hallazgos patolégicos. Gammagrafia con leucoci-
tos marcados Tc99: actividad en colon descendente y sigma,
respetando el recto, compatible con proceso inflamatorio
intestinal. Recto-colonoscopia: mucosa del colon friable con
imdgenes pseudomembranosas de fibrina fina y lesiones
sangrantes aisladas, pseudopdlipo en sigma. Biopsia col6-
nica sugestiva de colitis ulcerosa. Recuperacién clinica com-
pleta después de administrar mesalazina y prednisona oral
y budesonida en enemas.

Caso clinico 2. Nifio de 5 afios y 11 meses con antece-
dente de nefrectomia izquierda por rifién displasico. Pre-
senta cuadro de 10 dfas de evolucion de deposiciones liqui-
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das verdosas, con moco y sangre, vomitos al inicio de cua-
dro, dolor abdominal célico y fiebre intermitente con pér-
dida de peso.

Exploracion fisica: peso 17,4 kg (P1o), indice nutricional
75,7%; buen estado general, coloracion palida, ojeroso, bien
hidratado; abdomen blando, doloroso a la palpacién pro-
funda. Hemograma: 9.700 leucocitos/mm? con desviacién
izquierda, resto sin alteraciones; bioquimica general nor-
mal; PCR 76 mg/L; coprocultivos (3) negativos; discreto
aumento de VSG y alfa-glicoproteina acida; pANCA nega-
tivos. Recto-colonoscopia: mucosa friable, sangrante con
pequefias ulceraciones. Enema opaco: afectacién difusa del
colon mas acusada en ciego y colon ascendente, sin apre-
ciarse afectacion de ileon terminal, que sugiere colitis ulce-
rosa. Transito intestinal: sin alteraciones. Ecografia abdo-
minal: engrosamiento de la pared, fundamentalmente del
colén izquierdo. Biopsia mucosa colénica: imagenes de infla-
macién erosiva aguda. Tras iniciar tratamiento con metro-
nidazol, mesalazina y prednisona orales, y budesonida en
enemas se produce una mejoria clinica progresiva.

Comentarios. La etiologia de esta enfermedad contintia
siendo desconocida y, aunque se ha sugerido la interven-
cién de agentes infecciosos, alergias alimentarias y respuestas
inmunoldgicas anormales, actualmente se especula con dos
teorfas que ensalzan el concepto de enfermedad infecciosa-
autoinmune: a) super-antigenos bacterianos (bacterias ente-
ropatogenas); y b) una respuesta inflamatoria anormal (bac-
terias residentes).

28. ACCIDENTES CEREBROVASCULARES EN LA
INFANCIA CAUSADOS POR DEFICIT DE PROTEI-
NA C. Benito Cornejo A, Arteaga Manjon-Cabeza R,
Herranz Ferndndez JL. Neuropediatria, Hospital Universi-
tario Marques de Valdecilla

Introduccién. Numerosos accidentes cerebrovasculares
ocurridos en la infancia se consideran idiopéticos, pero cono-
cimientos recientes han identificado en el déficit de protei-
nas C y S un nuevo factor etiopatogénico. La proteina “C”
es un cofactor de la cascada de la coagulacién sanguinea,
cuyo déficit —congénito o adquirido-, descrito en 1981, pre-
dispone a la formacién de trombosis venosas y, en menor
grado, de trombosis arteriales, siendo su prevalencia del
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0,2% en la poblacién general, y ocasionando la muerte duran-
te el periodo neonatal en su forma homozigota.

Casos clinicos. Caso 1. Nifia de 1 afio sin antecedentes
familiares ni personales de interés que tiene, desde los 4
meses de edad, salvas de espasmos en flexion, aprecidn-
dose en la exploracion asimetria craneal con leve aplana-
miento parieto-temporal izquierdo y hemiparesia derecha.
Trazado EEG de hipsarritmia, estableciéndose el diagnosti-
co de sindrome de West, con buena respuesta a la vigaba-
trina. La RM cerebral muestra una cavidad porencefélica
parietal izquierda secundaria a patologia vascular cerebral.
En diversas determinaciones se cuantifica una proteina C
70% inferior a la normalidad. Caso 2. Paciente de 9 afios de
edad cuya madre tuvo varios accidentes isquémicos car-
diacos secundarios a déficit de proteinas C y S. Hace 6 meses
tuvo crisis epilépticas focales con generalizacién secunda-
ria y, tras algunas de las crisis, paresia del miembro supe-
rior derecho. EEG con foco de puntas parieto-occipital
izquierdo. RM cerebral con dos areas de isquemia focal a
nivel occipital bilateral. Por los antecedentes maternos, se
valoré la proteina C, que fue reiteradamente inferior a la
normalidad.

Conclusiones. En todos los pacientes con trastornos cere-
brovasculares, es oportuno cuantificar la proteina C en plas-
ma, puesto que con dicha determinacién puede identificarse
la etiologia del proceso y, simultaneamente, adoptar medi-
das preventivas que eviten la presentacién de nuevos epi-
sodios.

29. MASTOIDITIS EN UN LACTANTE. A PROPOSITO
DE UN CASO. Costa Romero M, Rodriguez Dehli C,
Galdn C. Departamento de Pediatria. Hospital Universita-
rio Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. En las otitis medias, infeccion frecuente
en la época de guarderia, se afecta toda la mucosa del oido
medio (mastoiditis acompafiante).

Caso clinico. Lactante de 12 meses que acude a urgen-
cias de pediatria por cuadro de fiebre, célicos y diarrea de
3 dias de evolucién, presentando en la exploracién un mode-
rado desplazamiento del pabellén auricular izquierdo con
borramiento del surco retroauricular asociado a inflamacién
del 4rea mastoidea. Tras extraer un tapon de cera que ocluia



completamente el CAE izquierdo, se visualiza un timpano
hiperémico y abombado. El TAC craneal descarta la alte-
racion encefalica, pero pone de manifiesto la ocupacién de
ambas mastoides con aumento de partes blandas. Tras con-
sulta al servicio de otorrinolaringologfa, se decide su ingre-
so en planta y el inicio de antibioticoterapia con cefotaxima
intravenosa. Al dia siguiente de su ingreso, se realiza trata-
miento quirdrgico coadyuvante con drenaje de las colec-
ciones de pus subperidstico, mastoidectomia izquierda y
miringotomia bilateral. Desde la intervencién quirtirgica, la
nifla se mantiene afebril, evolucionando satisfactoriamente
a lo largo de su ingreso. El cultivo del absceso subperiésti-
co es positivo para Streptococcus preumoniae y negativo para
anaerobios y Ziehl-Neelsen.

Conclusiones-comentarios. En la época de guarderia
las otitis medias bacterianas tienen una importante inci-
dencia, siendo la mastoiditis su complicacién mas frecuen-
te. Ante un lactante con fiebre sin foco, es importante la valo-
racién otoscépica, retirando los tapones de cerumen si es
preciso.

30. NEUMOTORAX BILATERAL ESPONTANEO EN UN
NEONATO. Quiroga Gonzilez R, Rodriguez Dehli C,
Garcia Lopez N, Ramos Aparicio A, Lopez Sastre |B.
Servicio de Neonatologia. Departamento de Pediatria. Hos-
pital Universitario Central de Asturias

Introduccion. El neumotérax esponténeo se presenta en
el 1-2% de los neonatos, siendo sintomatico en el 0,5%.

Caso clinico. Prematuro de 34+2 semanas, parto por
cesarea por sospecha de pérdida de bienestar fetal, Apgar
9/10, que presenta a las 5-6 horas de vida distrés respirato-
rio leve (Silverman 3-4), precisando FiO, 30% para mante-
ner saturaciones de oxigeno > 94%, con radiografia de torax
normal. 24 horas mds tarde comienza un empeoramiento
brusco: aumento de las necesidades de oxigeno (saturacion
80% con FO, 40%), distrés progresivo (Silverman 10) e hipo-
ventilacién mas marcada en hemitérax derecho. En la radio-
grafia de torax se visualiza neumotérax derecho con colap-
so del pulmén homolateral y leve neumomediastino. Se rea-
liza puncion en el 2° espacio intercostal, a nivel de la linea
media clavicular, con aguja conectada a una llave de tres
pasos y jeringa con sello con agua, con mejoria clinica y reex-

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

pansién incompleta del pulmén. Se coloca un tubo de dre-
naje pleural, consiguiendo estabilidad clinica. 6 horas des-
pués, inicia dificultad respiratoria e hipoventilacién en hemi-
térax izquierdo, confirméndose radiolégicamente neumo-
térax izquierdo, que se drena con aguja con buena respuesta
clinica. Evoluciona favorablemente, lo que permite la reti-
rada del tubo de térax a las 60 horas.

Conclusiones-comentarios. El neumotérax espontaneo
sintomatico (a tensién) se presenta como una emergencia
médica y conduce a un deterioro rdpido del estado del
paciente, siendo necesario actuar con rapidez ante su sos-
pecha.

31. EXPERIENCIA CON TOXINA BOTULINICA EN EL
TRATAMIENTO DE NINOS CON PARALISIS CERE-
BRAL. de las Cuevas Terdn I, Arteaga Manjon R, Gar-
cia Sudrez G, Ferndndez Gutiérrez D, Herranz Ferndn-
dez JL. Neuropediatria. H.U.M. Valdecilla. Santander. Orto-
pedia Infantil. H.U.M. Valdecilla. Santander. Universidad de
Cantabria

Introduccion. La paralisis cerebral infantil (PCI) es la
causa mas frecuente de espasticidad en la infancia. Se ha
demostrado que el aumento del tono muscular interfiere
con el crecimiento longitudinal del miisculo y convierte las
contracturas dindmicas en permanentes. El tratamiento con
toxina botulinica (TXB) revierte el proceso gracias a la inter-
ferencia con los mecanismos de liberacion de vesiculas de
acetilcolina en la placa neuromuscular, lo que impide la con-
traccion. La TXB contribuye, junto a los métodos tradicio-
nales, a frenar el desarrollo de las deformidades esqueléti-
cas y a disminuir la necesidad de cirugia osteotendinosa o
retardar el momento de realizarla.

Objetivo. Evaluar los resultados tras infiltracién en la
extremidad inferior de TXB en una serie de 20 nifios (4 muje-
res y 16 hombres) con PCI de diferente grado de severidad
(8 hemiparesia, 6 diplejia, 6 tetraparesia).

Métodos. Estudio prospectivo con medidas pre y post
infiltracién, valorando el patrén de marcha, velocidad, posi-
cion de pie, rodilla y cadera en bipedestacién, tono mus-
cular segtin la escala de Ashworth y dngulo de flexién dor-
sal pasiva de pie, popliteo y abduccién de cadera. Todos los
nifios recibieron fisioterapia y en algunos de ellos se utili-
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Comunicaciones

zaron férulas. Datos analizados mediante el programa SPSS
8.0 para Windows.

Resultados. La edad media inicial fue de 5,5 (2,1-12,6)
afios, con un tiempo medio de seguimiento de 2,0 afios (DE
1,6). La media de infiltraciones por nifio fue 3 (1-7). En 15
nifios se utilizé Botox y en 5, Dysport. Se infiltraron gastro-
séleos en el 75% de los casos, isquiotibiales en el 37,5% y
aductores en el 20%. El patron de marcha mejord en el 53%,
no se modificé en el 43% y empeor6 en el 3% (p < 0,01%), con
mejores resultados en los nifios con hemiparesia y diplejia
(r,-0,7 p<0,01). El tono de gastroséleos disminuy6 en el 56%
de los casos infiltrados (p < 0,01%), con mejoria en la flexién
dorsal del pie con rodilla flexionada el 70% y con rodilla
extendida el 83% (p < 0,01%). El tono de isquiotibiales dis-
minuy6 en 60% (p < 0,01%), con aumento del dngulo popli-
teo en 93,3% (p < 0,01%). Mejor6 la abduccién de cadera en
50% de los casos infiltrados (p = 0,06%). (* prueba T de Wil-
coxon); 3 nifios precisaron tenotomia aquilea y 2 cirugia
de cadera.

Conclusion. La TXB es eficaz en el tratamiento de la
espasticidad en nifios con PCIL. Su efectividad es mayor en
los estadios iniciales.

32. PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA
AGUDA: A PROPOSITO DE UN CASO. Taborga Diaz
E, Rodriguez Dehli C, Chamorro Chamorro P*, Marti-
nez Revuelta E*. Departamento de Pediatria. *Servicio de
Hematologia. Hospital Universitario Central de Asturias
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Introduccion. La ptrpura trombocitopénica idiopatica
se diagnostica por exclusién, y tiene un curso habitualmente
benigno y leve en nifios.

Caso clinico. Nifia de 6 afios con cuadro catarral pre-
vio, que presenta de forma aguda exantema petequial, gin-
givorragias y hematuria, con pancitopenia, y es remitida a
nuestro Hospital por signos de sangrado activo y anemi-
zacién de 3 puntos en menos de 12 horas, tras iniciar tra-
tamiento (metilprednisolona i.v., inmunoglobulinas i.v.,
transfusion de plaquetas). Durante su ingreso present6
hematemesis , hematuria, dolor abdominal y cefalea duran-
te 24-72 horas, y el exantema purptirico fue remitiendo pro-
gresivamente.

Pruebas realizadas: hemogramas seriados, coagulacién
(normal), anticuerpos antiplaquetarios (+), test COOMBs
directo (negativo), TAC craneal (normal), ECO abdominal
(normal). Recibi6 metilprednisolona i.v. durante 7 dias, 2
dosis de inmunoglobulinas, y precisé 5 transfusiones de
plaquetas y concentrados de hematies en 2 ocasiones, con
inicio de recuperacién de la cifra de plaquetas a las 72
horas, y de la hemoglobina a los 5 dias. Al alta la nifia esta-
ba asintomdtica, sin presentar incidencias durante el segui-
miento.

Conclusiones-comentarios. El tratamiento de la ptr-
pura trombocitopénica idiopatica aguda en nifios debe ser
poco agresivo, salvo signos de sangrado activo importan-
te o plaquetopenia severa, ya que suele tener un curso habi-
tualmente benigno y leve y el tratamiento especifico tiene
efectos secundarios importantes.
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Mortalidad neonatal del Hospital Universitario de Valladolid
(HUV) en la década de los noventa

J.G. SANTOS GARCIA, M.J. GALLEGO FUENTES, A. IMAZ RONCERO, ].V. MARTINEZ ROBLES,

J.L. FERNANDEZ CALVO

Seccidn de Neonatologia. Hospital Universitario de Valladolid

RESUMEN

Introduccion: El analisis de la mortalidad es uno de los
marcadores sanitarios mas importantes y por ese motivo
hemos realizado un estudio de la mortalidad neonatal en la
primera década de funcionamiento de la Unidad de Neo-
natologia del HUV.

Pacientes y métodos: Se disefié un estudio retrospecti-
vo de los 13.259 nacimientos en el HUV, desde el 1 de enero
de 1990 al 31 de diciembre de 1999. Incluimos a todos los
recién nacidos vivos que nacieron en el propio HUV y que
causaron Gbito en nuestro Servicio o en el Hospital de tras-
lado, alcanzando durante ésta década a 56 casos, después
de excluir a 5 por haber fallecido durante el periodo infan-
til (después de los 28 dias de vida).

Resultados: La mortalidad neonatal total en la década
estudiada es de 4,22 por mil, con una mortalidad neonatal
inmediata de 2,56 por mil. La edad gestacional media de los
recién nacidos es de 31 semanas con un 87,5% de pretér-
minos. El peso de los recién nacidos es inferior a 1.500 gra-
mos en la mitad de los casos. La causa mas frecuente de mor-
talidad es la respiratoria y/o asfixia.

Discusién: El estudio de las causas de las muertes neo-
natales y el analisis de las estadisticas de mortalidad neo-
natal permite identificar las causas y el momento del ébito
del recién nacido, compararlas con unidades hospitalarias
similares y, sobre todo, mejorar la calidad asistencial del pro-
pio Servicio.

Palabras clave: Mortalidad Neonatal; Epidemiologia;
Calidad asistencial.

ABSTRACT

Introduction: Analysis of mortality is one of the most
important health care markers and thus we have performed
a study on Neonatal Mortality in the first decade of the func-
tioning of the HUV Neonatology Unit.

Patients and methods: A retrospective study of 13,259
births in the HUV, from January 1, 1990 to December 31,
1999, was designed. We included all the live newborns who
were born in the HUV and who died in our Service or in the
referral Hospital. During this decade, there were 56 cases,
after excluding 5 who died during the infant period (after
28 days of life).

Results: Total neonatal mortality in the decade studied
is 4.22 per thousand, with an immediate neonatal morta-
lity of 2.56 per thousand. The mean gestational age of the
newborns is 31 weeks with 87.5% preterms. Weight of the
newborns is less than 1,500 grams in half the cases. The
most frequent cause of mortality is respiratory and/or
asphyxia.

Discussion: The study of the causes of neonatal deaths
and analysis of neonatal mortality statistics makes it pos-
sible to identify the causes and time of death of the new-
born, comparing them with similar hospital units and, above
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TABLAL.  ABREVIATURAS EMPLEADAS

HUV Hospital Universitario de Valladolid
INE Instituto Nacional de Estadistica
MNP Movimiento Natural de la Poblacién
MN Mortalidad Neonatal

MNT Mortalidad Neonatal Total

MNI Mortalidad Neonatal Inmediata
MNP Mortalidad Neonatal Precoz

MNTd Mortalidad Neonatal Tardia

GEN Grupos de Estudios Neonatolégicos
SEN Sociedad Espafiola de Neonatologia

all, makes it possible to improve health care quality of the
Service.

Key words: Neonatal Mortality; Epidemiology; Health
Care Quality.

INTRODUCCION

“La mortalidad neonatal es un indice de la calidad de la
atencion prestada a la salud de la mujer gestante y al recién
nacido”®.

En las tltimas décadas han mejorado los problemas sani-
tarios en nuestra sociedad, y muy concretamente aquellos
relacionados con la salud perinatal. Actualmente, cuando
una mujer estd embarazada, todos, y muy en particular
madbre, obstetra y pediatra, tenemos como objetivo comtin
que el recién nacido esté en perfecto estado de salud y que
no se originen secuelas durante esta etapa de la vida®?.

A todo ello han contribuido los adelantos conseguidos
en el drea médica perinatal, que permiten reducir de mane-
ra importante la morbimortalidad en este periodo de la vida.
Sin embargo, las malformaciones y el aumento de nifios de
muy bajo peso en nuestro medio y en pafses de nuestro
entorno dificultan una mayor reduccién de las muertes neo-
natales.

Hasta hace poco mas de un cuarto de siglo, las estadis-
ticas de mortalidad neonatal publicadas en nuestro pais por
el Instituto Nacional de Estadistica (INE) discrepaban de las
dela OMS y otras internacionales, ya que en Espafia demo-
graficamente se incluian los que a efectos civiles “sélo se
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reputard nacido el feto que tuviere figura humana y vivie-
re 24 horas enteramente desprendido del seno materno”
(Art. 30 del Cédigo Civil)*», denominando “criaturas abor-
tivas” a aquellos nacidos con vida que fallecieron antes de
cumplir las 24 primeras horas de existencia (Art. 745 del
Codigo Civil), por lo cual se excluyen los recién nacidos mal-
formados y los que morian en el primer dia de vida.

Desde 1975 se modifica el concepto de recién nacido del
Codigo Civil vigente en el Movimiento Natural de la Pobla-
cion (MNP), y queda identificado con el término biolégico
de “Nacido vivo” en el campo demogréfico, influyendo
de forma notable en las tasas de mortalidad perinatal, neo-
natal e infantil, sin tener que acudir a las tasas rectificadas
efectuadas de los registros de abortos que nacian con vida“®.
Aunque muy alejados de esta etapa, necesitamos unificar
criterios de inclusién de los distintos tipos de recién naci-
dos para confeccionar estadisticas homogéneas.

El conocimiento de la morbilidad y de las tasas de mor-
talidad neonatal y perinatal tiene ademds una gran impli-
cacion en la programacién sanitaria de un pais y de una
Comunidad Auténoma como la nuestra, que ha recibido
hace muy poco las competencias sanitarias.

Por todo esto planteamos como objetivo de nuestro tra-
bajo, aportar los datos de mortalidad neonatal Servicio de
Neonatologia del HUV, desde su puesta en marcha en el afio
1990 y durante su primera década de su funcionamiento. Con
este fin, realizamos un estudio pormenorizado de las cau-
sas de fallecimiento y analizamos nuestras peculiaridades
asistenciales, especialmente las de los nifios desplazados a
otros hospitales, para que sirva de referencia a futuras actua-
ciones que nos permitan programar adecuadamente los recur-
sos sanitarios cuyo fin sea el descenso de la mortalidad.

PACIENTES Y METODOS

A finales del afio 2000, iniciamos este trabajo para cono-
cer la Mortalidad Neonatal (MN) del Servicio de Neonato-
logia de nuestro Hospital. Para ello, diseflamos una base de
datos informatica que incluia el estudio retrospectivo de los
13.259 nacimientos en el HUV, desde el 1 de enero de 1990
al 31 de diciembre de 1999.

Se procesaron los datos procedentes de las historias obs-
tétricas y de ingreso de los recién nacidos hospitalizados, y
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Figura 1. Férmulas para el cilculo de indices o tasas de mortalidad.

del estudio de las necropsias realizadas. Igualmente consi-
deramos los informes de los recién nacidos que fueron tras-
ladados y que nos proporcionaron los hospitales de destino.

Incluimos a todos los recién nacidos vivos que nacieron
en el HUV y que causaron ébito en nuestro Servicio o en
el Hospital de traslado, alcanzando durante esta década a
61 casos. Excluimos 5 casos por haber fallecido durante el
periodo infantil (después de los 28 dias de vida), por lo que
la muestra se redujo a 56 casos.

Las variables recogidas son las recomendadas por el
Grupo de Trabajo de la Asociacién Europea de Medicina
Perinatal para Revisiones Perinatales® y seguidas por los
grupos espafoles constituidos para el estudio de la morta-
lidad, que pueden consultarse en la pdgina web de la comi-
si6n de informatica de la Sociedad Espafiola de Neonatolo-
gia (SEN)?.

En un futuro préximo seria aconsejable unificar la reco-
gida de datos en una base consensuada como la de la red
de unidades neonatales Vermont-Oxford Network, u otras
que tienen como objetivo final mejorar las estrategias en la
asistencia de recién nacidos, y en concreto los de peso infe-
rior a 1.500 gramos, aunque estas redes se ubican con pre-
ferencia en centros terciarios®.

Hemos realizado el estudio de la mortalidad en distin-
tos periodos segtin el momento en que ocurriera la muerte,

en mortalidad neonatal total (MNT), mortalidad neonatal
inmediata (MNI), mortalidad neonatal precoz (MNP) y mor-
talidad neonatal tardfa (MNTd), utilizando para los calcu-
los las férmulas habitualmente utilizadas en epidemiologia
(Fig. 1)010,

RESULTADOS

Los datos de MNT, MNI, MNP y MNTd en la década de
los noventa en el HUV se encuentran reflejados en la Tabla
II'y en la Figura 2.

La edad materna de la muestra presenta una media de
24 afios, con un rango situado entre los 13 y los 41 afios, y
en 16 casos la edad no supera los 25 afios.

La media de embarazos es de 1,87 embarazos/mujer,
con 11 gestaciones en uno de los casos.

El tipo de parto mads frecuente es el vaginal-eutécico
en 37 de los casos, seguido por el parto quirtirgico (cesarea)
en 18 casos y el parto instrumental en un solo caso. La pre-
sentacion durante el parto es cefdlica en 44 de los casos,
podalica en 7 y transversa en 5.

Los embarazos multiples, todos gemelares, son situa-
ciones de alta mortalidad con un 25% del total de fallecidos.
La mayor mortalidad se concentra en el primer feto, alcan-
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TaBLA II. DISTRIBUCION DE LA MORTALIDAD NEONATAL (MN) TOTAL,
MN INMEDIATA PRECOZ Y MN TARDIA (EN TANTOS POR MIL)

MN total MN inmediata MN precoz MN tardia
Década 4,22 2,56 3,62 0,60
1990 2,97 1,48 2,23 0,74
1991 2,09 0,69 0,69 1,39
1992 2,69 1,34 2,69 0
1993 4,83 3,45 4,88 0
1994 4,29 3,57 4,29 0
1995 5,53 2,37 3,96 1,58
1996 5,66 4,04 5,56 0
1997 2,34 2,34 2,34 0
1998 11,23 6,05 8,64 2,59
1999 1,95 0,82 1,65 0

zando a 10 de los 16 fallecidos, y en 3 ocasiones fallecieron
ambos neonatos.

La distribucién por sexos estd ligeramente desviada con
una mayor frecuencia de ébito en los recién nacidos varo-
nes (55%).

La edad gestacional media de los recién nacidos es de
31 semanas, con un rango entre 22 y 42 semanas, y una dis-
tribucion que se recoge en la Figura 3, en la que destaca
un 87,5% de pretérminos (49 casos).

El peso medio de los recién nacidos fallecidos es de 1.595
gramos, con limites de 450 gramos a 4.010 gramos, y una
distribucién como se muestra en la Figura 4. El peso es infe-
rior a 2.500 gramos en el 82% (46 casos) y a 1.500 gramos en
el 50% (28 casos).

Los resultados en el test de Apgar se recogen en la Tabla
III. Hay 30 recién nacidos con Apgar inferior a 3 puntos en
el primer minuto y 36 con puntuacién inferior a 7 puntos a
los 5 minutos.

Se ha realizado el estudio necrépsico en 44 fallecidos, lo
que representa un 79,4%. La causa principal y tltima del
fallecimiento es dificil de concretar, ya que en algunos casos
coexisten distintas patologias, muy especialmente en los
recién nacidos de edad gestacional y pesos bajos. Nos enfren-
tamos al problema de adjudicar la causa de la muerte como
“causa Unica” o utilizando el “multidiagnéstico” 12, que
en nuestra serie se refleja en la Figura 5.

Tras comprobar que durante le afio 1998 se modifica la
tendencia de la mortalidad neonatal de los afios previos, estu-
diamos con mayor detalle los 13 casos de fallecimientos de
dicho afio y observamos que todos eran pretérminos (edad
gestacional media de 28 semanas) y en 8 casos con peso infe-
rior a 1.000 gramos (los 5 restantes son 3 secuencias de oli-
goamnios, 1 sepsis precoz a Escherichia coli y 1 asfixia grave).
La MNP en este grupo es del 80% con una MNI del 53%.

12

10

0

Déc 90 91 92 93

94

95 96 97 98 99

Figura 2. Mortalidad neonatal en la década de los noventa en el HUV (en tantos por mil).
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Figura 3. Edad gestacional de los recién nacidos fallecidos en el
HUV en la década de los noventa.

Figura 4. Peso de los recién nacidos fallecidos en el HUV en la
década de lo noventa.

TaBLA III. PUNTUACION EN EL TEST DE APGAR

Primer minuto Quinto minuto
0-3 66,07% 41,07%
4-7 25% 26,78%
8-10 8,92% 32,14%

DISCUSION

Las estadisticas de mortalidad neonatal han sido muy
utiles desde su publicacién. Después de una primera etapa
en la que el tinico objetivo era analizar las causas de las muer-
tes neonatales, mas tarde se relacionan con el desarrollo de
un pais y con la necesidad de mejorar la asistencia neonatal,
jugando un papel importante en la programacién de los
recursos sanitarios y sobre todo en la capacidad de atender
a los recién nacidos en esta etapa de la vida, justificando la
creacion y el progreso actual de las UVI neonatales.

El estudio de la mortalidad de nuestro Servicio es del
1-1,5 por mil superior a los datos publicados por los Gru-
pos de Estudios Neonatolégicos (GEN)@37 con muy pocas
diferencias entre las causas de muerte publicadas por otros
hospitales. Las mas frecuentes son: la patologia respirato-
ria y, dentro de ésta, la enfermedad de la membrana hiali-

na, la asfixia neonatal grave, la inmadurez y las malfor-
maciones (Fig. 5). Al analizar la década asistimos a un des-
censo de la mortalidad que se interrumpe en el afio 1998
debido al incremento “casual” de recién nacidos de edad
gestacional inferior a 32 semanas y a la coincidencia de 3
secuencias de oligoamnios.

Aunque las comparaciones estadisticas son muy ttiles
dentro del propio servicio, o con grupos de hospitales de la
misma categoria dentro de una comunidad, de un pais, o con
paises del entorno, éstas deben progresar y usar criterios
homogéneos y contrastados para que sirvan en el futuro
de guia de actuacién ante un problema especifico neonatal.

Los recién nacidos con peso inferior a 1.500 gramos
merecen una mencion especial como lo demuestran los
numerosos trabajos aparecidos en los tltimos afios. La
publicacién reciente en nuestro pais de Vals i Soler y cols.®
y el proyecto multicéntrico a nivel nacional de la Socie-
dad Espafiola de Neonatologia (SEN 1500)1® de recopilar
informacion de estos recién nacidos de muy bajo peso ser-
vird para considerar los limites de viabilidad, analizar la
morbilidad neonatal inmediata y concretar la incidencia
de secuelas a largo plazo de los supervivientes. En nues-
tro Servicio, de los 56 muertos durante esta década, la
mitad de los fallecidos son de peso inferior a 1.500 gra-
mos.
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Mortalidad neonatal del Hospital Universitario de Valladolid (HUV) en la década de los noventa
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Figura 5. Causas de fallecimiento de los recién nacidos en el HUV en la década de los noventa (en %).

En cuanto a la edad gestacional de los recién nacidos
fallecidos, 3 de cada 4 corresponden a partos pretérminos y
mas del 50% son embarazos de menos de 32 semanas de
gestacion.

El test de Apgar de los fallecidos es bajo, con un alto por-
centaje de Apgar inferior a 3 en el primer minutoy a7 en el
quinto minuto. Estos datos reflejan la necesidad de mejorar
la asistencia obstétrica antes del parto y la reanimacién en
paritorio para reducir las tasas de muertes neonatales inme-
diatas y precoces.

Ademas, el estudio de la mortalidad debe servir para
analizar las peculiaridades propias de los servicios como el
nuestro, que carece de cirugfa neonatal y necesita enviar a
pacientes con malformaciones o problemas quirtrgicos a
otros centros. Hemos revisado con detalle lo ocurrido con
los recién nacidos desplazados y, gracias a la informacion
de los centros receptores, concretamos la evolucién post-
natal de todos los pacientes. Sin estos datos, la tasa de mor-
talidad de nuestro servicio habria sido mas baja y no refle-
jaria nuestra deficiencia asistencial. Consideramos que ésta
es una situacion habitual en los centros neonatales de nues-
tra Comunidad.

Por ultimo, el anélisis de la mortalidad en esta década nos
proporciona una herramienta muy importante para contras-
tar los grandes avances en el conocimiento de la fisiopato-
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logia neonatal y en el progreso tecnolégico conseguido en los
ultimos tiempos. Al mismo tiempo seremos capaces de estu-
diar en qué grado participan algunos factores epidemiolégi-
cos como el retraso en la edad media de los embarazos, los
cambios sociodemograficos presentes a ritmo vertiginoso y
las técnicas de reproduccion asistida muy en auge, sobre las
tasas de morbimortalidad de cada uno de los centros asis-
tenciales neonatales y de las comunidades de nuestro pais.
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RESUMEN

La ataxia constituye una manifestacion clinica relacio-
nada con una disfuncion del cerebelo (ataxia cerebelosa) o
debida a una insuficiente informacién sensitiva (ataxia sen-
sitiva) que, en la practica, esta presente en situaciones muy
diversas. Pueden relacionarse con patologia esporadica
—como un tumor de cerebelo- o tener una base genética que
facilita su presentacion familiar.

En esta aportacion se analizan las ataxias con base gené-
tica o hereditaria, entre las que pueden distinguirse tres gru-
pos principales: ataxias no progresivas, ataxias progesivas
y ataxias episodicas.

En el primer grupo, y entre las formas autonémicas rece-
sivas, destaca el sindrome de Joubert, junto a otros menos
habituales como el de Norman, Gillespie, etc.; entre los tipos
de herencia dominante se incluye la aplasia cerebelosa ver-
miana o la ataxia cerebelosa con espasticidad. La ataxia cere-
belosa con oftalmoplejia externa se ligada a X.

Entre las ataxias progresivas, el lugar mas destacado lo
ocupa la ataxia de Friedreich —autosdmica recesiva-. Las
variantes con herencia dominante constituyen un grupo
muy numeroso de situaciones pero de inicio ya en la edad
adulta.

Palabras clave: Ataxias hereditarias; Ataxias episodicas;
Enfermedad de Friedreich; Cerebelo.

ABSTRACT

The ataxia disorder is an important neurologic finding
that result from the involvement of the cerebellum or the
sensitive afferents or efferents pathways. It can by related
to some kind of pathology, like cerebellum tumors or inthe
case inherited ataxias related to genetic disorders. In this
paper, the inherited ataxias are review, three main groups
can be dove: nonprogressive ataxias, progressive ataxias and
episodic ataxias.

In the first group and belonging to the recessive mode
of inheritance, is among others, the Norman syndrome and
the Gillespie syndrome. Among those of autosomic mode
of inheritance, are the one former knowed as olivoponto-
cebellar atrophy.

Among the progressive ataxias, the most knowed by cli-
nicians is the Friedreich’s ataxia (autosomal recessive). Those
with autosomal dominant inheritance usually appears in
adulthood.

Key words: Inherited ataxias; Episodic ataxias; Friedreich
disease; Cerebellum.

INTRODUCCION

Las ataxias hereditarias constituyen un grupo muy
amplio de situaciones, en las que cada vez es mayor el niime-
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ro de genes conocido; desde un punto de vista préctico las
podemos dividir en dos grandes grupos: no evolutivas y
evolutivas o progresivas®. En esta publicacion se comen-
tan, si bien de manera desigual, las principales entidades.

ATAXIAS CONGENITAS NO EVOLUTIVAS
Autosémicas recesivas

Sindrome de Joubert

Es una de las malformaciones cerebelosas mas caracte-
risticas®, de transmision autosémica recesiva y, aunque se
desconoce su base molecular®?, se ha identificado un locus
en 9q34.39. Se caracteriza por agenesia de vermis cerebelo-
so, hipotonia, retraso psicomotor —se han descrito casos sin
retraso®-, y al menos una de las dos siguientes anomalias
adicionales: episodios de hiperventilacion o movimientos
anormales de los 0jos®. Asimismo, si bien no son manifes-
taciones caracteristicas, puede asociar: hidrocefalia, patolo-
gia del cuerpo calloso, encefalomielomeningocele, polidac-
tilia, quistes de rifidn, discinesias buco-linguales, ptosis, car-
diopatia, convulsiones?. En nuestro pais, después de la des-
cripcion inicial®, se han realizado diversas aportaciones®0.

Es posible efectuar el diagndstico con la ecografia®,
incluso en época prenatal®?, si bien la tomografia compu-
tarizada (TC) y la resonancia nuclear magnética (RM) pro-
porcionan imégenes mas demostrativas. Los hallazgos radio-
légicos mas caracteristicos son el alargamiento y el estre-
chamiento de la unién pontomesencefalica, engrosamiento
de los pedtnculos cerebelosos superiores, fosa interpedun-
cular profunda (estos tres hallazgos son los componentes
del llamado “signo de la muela”, para algunos patogno-
ménico de este sindrome)?>1, hipoplasia del vermis y fusién
incompleta de la region media del vermis, que da lugar a
una fisura sagital superior, y, segtin la intensidad de las
manifestaciones, se distingue una disgenesia ligera, mode-
rada o severa. Se han descrito casos que asociaban altera-
ciones electrocardiograficas’® y otros en pacientes con infec-
cién prenatal por citomegalovirus®”).

El pronéstico es malo pero se han comunicado pacien-
tes con evolucion favorable, lo que hace pensar que este sin-
drome es muy heterogéneo tanto desde el punto vista cli-
nico como genético®,
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Sindrome de Norman

Junto a la ataxia, las manifestaciones de esta entidad
incluyen: microcefalia, retraso mental, convulsiones, espas-
ticidad y movimientos atetdsicos, con o sin ceguera; el gen
se localiza en 11q. El cuadro no es similar en todos los pacien-
tes” y se ha descrito asociado con el sindrome de carbohi-
dratos deficientes en glicoproteinas®.

Sindrome de desequilibrio

Se inicia durante los primeros afios de vida con hipo-
tonia, ausencia del sentido del equilibrio, pobre defensa ante
las caidas, retraso mental, conducta autista. En el 25% de los
casos se evidencian anomalias vermianas.

Sindrome de Gillespie
Asocia, junto a la ataxia congénita, aniridia parcial, retra-
so mental e hipoplasia de vermis.

Sindrome de Hoyeraal Hreidarsson

La ataxia congénita se acompafia de pancitopenia pro-
gresiva (que conduce al fallecimiento aunque se realice tras-
plante de médula 6sea), microcefalia, inmunodeficiencia e
hipoplasia cerebelosa.

Sindrome de Pollit o Tay

Se incluye dentro de las neuroictiosis, mostrando los
pacientes una ataxia congénita con ictiosis, pili torti, retra-
so mental, cataratas, microcefalia, enanismo, otosclerosis,
calcificaciones de los ganglios basales. El gen se ha locali-
zado en 19q.

Ataxia congénita tipo Cayman
El gen se ha localizado en 19p. Cursa con ataxia congé-
nita junto a nistagmus y retraso mental.

Autosomicas dominantes
Sindrome de aplasia cerebelosa vermiana

Asocia retraso motor, marcha inestable, nistagmus, dis-
metria, sin retraso mental.

Sindrome de ataxia cerebelosa congénita, espasticidad y miosis
congénita

Cursa con las manifestaciones referidas, junto a espas-
ticidad y signo de Babinski.
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Ataxias ligadas al cromosoma X

Sindrome de ataxia cerebelosa congénita con oftalmoplejin
externa

Su gen se ubica en Xq. Se manifiesta por una ataxia con-
génita con retraso motor, disartria, oftalmoplejia externa,
sin retraso mental.

Sindrome de Paine
Los pacientes presentan, junto a la ataxia, microcefalia,
retraso mental y diplejfa espdstica.

Sindrome de ataxia congénita y anemia siderobldstica
Se evidencia por una ataxia con la citada anemia y una
inmunodeficiencia.

ATAXIAS PROGRESIVAS O DEGENERATIVAS
Autosomicas recesivas

Ataxia de Friedreich

La ataxia de Friedreich es la mas frecuente de las ataxias
hereditarias y afecta a 1/50.000 en la poblaci6én general®-
), con una frecuencia de portadores de 1/90. Se transmite
con caracter autosémico recesivo por lo que se afectan
pacientes de ambos sexos, aunque, asimismo, se han des-
crito casos con herencia aparentemente dominante® en los
que suele observarse una importante variacion del fenoti-
po entre los miembros afectados y se piensa que la base gené-
tica de estas formas es el apareamiento homocigoto-hete-
rocigoto®.

El gen (X25) se localiza en 9q13® y codifica una proteina
(frataxina) de 210 aminoacidos que se ubica en la membra-
na mitocondrial interna y cuya funcion no esta perfecta-
mente definida®); puesto que un andlogo de la frataxina es
un transporte mitocondrial de hierro®), podria ser que la
frataxina regule el flujo de hierro a las mitocondrias®?" y
que su deficiencia produzca radicales libres toxicos que dafia-
rian las mitocondprias, ocasionando la muerte celular®, con
lo que la ataxia de Friedreich seria una enfermedad mito-
condrial. jLa més frecuente!®?. Por otra parte, en los pacien-
tes con ataxia de Friedreich puede demostrarse una altera-
cién del metabolismo oxidativo y se ha referido que pre-
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sentan concentraciones elevadas en orina de 8-hidroxi-2"-
deoxiguanosina (80h2'dG)®», un marcador del dafo oxi-
dativo del DNA®¥; asimismo, se encuentran niveles eleva-
dos en plasma de malondialdehido (MDA), un producto de
la peroxidacién lipidica®.

La mayoria (90%) de los pacientes son homocigotos para
una expansion inestable del trinucleétido GAA en el primer
intrén de X25. Los cromosomas normales contienen 7-22
unidades de GAA mientras que en la ataxia de Friedreich
portan de 200 a mas de 900 repeticiones®. Inicialmente se
describieron 5 mutaciones puntuales del gen de la frataxi-
na® 'y, con posterioridad, se han afiadido otras®” como la
que origina un cuadro de comienzo precoz con marcha
espéstica y progresion lenta, sin disartria, conservando los
reflejos tendinosos y con discreta -o ausencia- ataxia cere-
belosa, mostrando una mayor incidencia de palidez 6ptica
los heterocigotos que los homocigotos®®. Existe una corre-
lacién entre el tamafio de la expansién, la edad del comien-
zo de la enfermedad y la intensidad de la neuropatia®; los
pacientes con expansiones pequefias tienen una forma cli-
nica de ataxia de Friedreich de comienzo tardio®” con refle-
jos conservados y progresion lenta de la enfermedad, lo que
lleva a confinarles en una silla de ruedas en edades muy tar-
dias“.

Para el diagnéstico de esta enfermedad son ttiles los cri-
terios de Harding® (Tabla I).

Desde el punto de vista clinico se caracteriza“? por una
ataxia progresiva con inicio antes de los 20 afios (entre los
5-15 afios), ausencia de reflejos en las extremidades inferio-
res, disartria, debilidad de los miembros, disminucion de la
sensibilidad vibratoria, junto con signos piramidales —Babins-
ki-@; después de cinco o més afios existe de manera cons-
tante una debilidad piramidal de las piernas que puede lle-
gar hasta la paralisis®?.

La mayoria de los pacientes tienen signos eléctricos (ano-
malias del electrocardiograma ~ECG-, con inversion de la
onda T) o ecocardiograficos de cardiomiopatia, con hiper-
trofia ventricular concéntrica, aunque las manifestaciones
clinicas de enfermedad cardiaca son poco frecuentes y la
insuficiencia cardiaca es una posibilidad tardia; no obstan-
te, la revision cardioldgica es obligada ya que las arritmias
son una de las causas mds frecuentes de fallecimiento pre-
maturo. La RM muestra, de manera constante, atrofia de la
médula espinal, pero los estudios intracraneales son més



TaBLA L. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA ATAXIA DE FRIEDREICH®

Necesarios

Inicio antes de los 25 afios

Ataxia progresiva

Cuadro axonal en la neurofisiologia
Disartria (tras cinco afios del inicio)

Adicionales (presentes en mas del 66%)

Escoliosis

Debilidad piramidal en extremidades inferiores
Ausencia de reflejos en los brazos

Pérdida de la sensibilidad de las fibras largas
Anomalias en el electrocardiograma

Otros (menos del 50%)

Nistagmus
Atrofia 6ptica
Sordera
Amiotrofia distal
Pie cavo
Diabetes

variados, con tendencia a atrofia del cerebelo y del tronco y
dilatacion del cuarto ventriculo“?; la RM en secuencia eco
multigradiente muestra una aumento de las tasas de hierro
en el nicleo dentado, en comparacién con los controles“.
Los pacientes muestran enlentecimiento mental y motor que
se relaciona con la afectacion cerebelosa ya que existe una
correlacién entre los componentes mental y motor de los
tiempos de reaccién y el grado de atrofia del cerebelo“®).

En 2/3 de los casos se encuentran deformidades esque-
léticas (escoliosis y deformidades de los pies en especial pie
cavo —pero también pie plano y equinovaro-)“. Puede
encontrarse una amiotrofia de la parte distal de las pier-
nas y, mas rara vez, de las manos. Otras manifestaciones cli-
nicas incluyen atrofia 6ptica (25%), sordera (menos del 10%)
y diabetes (presente en el 10%).

La velocidad de conduccién nerviosa revela una neuro-
patia de predominio sensitivo con ausencia de potenciales
de accién sensitivos“s49. Esto diferencia la ataxia de Frie-
dreich de la variante de neuropatia hereditaria sensitivo-
motora tipo 1 de Roussy-Levy, que era considerada como
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una forma frustra de ataxia de Friedreich que origina una
ataxia sensitiva con ausencia de reflejos tendinosos.

La enfermedad es de curso progresivo y el paciente queda
imposibilitado para andar a los 10-15 afios del comienzo.

Ataxia espdstica recesiva tipo Charlevoix-Saguenay

Esta entidad, asi denominada por las poblaciones cana-
dienses en las que esta presente®, cursa con retraso en el ini-
cio de la marcha, ataxia, espasticidad, retraso psiquico, atro-
fia de la mitad superior del cerebelo y presentacién de fibras
de mielina en la retina. Aunque la mayoria de los pacientes
son de origen francés, también se ha descrito en nuestro pais®.

Ataxia con deficiencia en vitamina E

Su cuadro clinico es practicamente indistinguible de la
ataxia de Friedreich, con mejoria de las manifestaciones neu-
roldgicas tras tratamiento con vitamina E. El gen se locali-
za en 8ql3.

Sindrome de Cockayne

Se manifiesta con ataxia progesiva, sensibilidad a la luz,
retraso mental, talla baja, progeria, neuropatia, atrofia 6pti-
ca, retinopatia, y puede asociar calcificaciones intracrane-
ales y leucodistrofia.

Sindrome de Marinesco-Sjogren
Junto a la ataxia progresiva cursa con cataratas, hipocre-
cimiento, retraso mental leve, atrofia de vermis y miopatia.

Sindrome de Berh

La ataxia progresiva se acompania de atrofia dptica, pira-
midalismo, pies cavos, retraso mental, con afectacién de la
sensibilidad profunda.

Ataxia telangiectasia (sindrome de Louis-Barr)

Se trata de una afecciéon determinada genéticamente,
cuyo gen se localiza en 11 q 22-236Y, que se presenta en
1/40.000 recién nacidos, con afectacion de los dos sexos.

Es una enfermedad multisistémica que cursa con alte-
raciones neuroldgicas entre las que la ataxia —de inicio pre-
coz- es la mas destacada. Se asocian manifestaciones extra-
piramidales, coreoatetdsicas y atetdsicas, con movimientos
oculares andmalos; un tercio de los pacientes cursan con
retraso mental.
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A partir de los 2 afios de edad —a veces mas tarde- se
evidencian telangiectasias que afectan a la conjuntiva y en
ocasiones (en menos de la mitad de los pacientes) a la piel
en parpados, raiz nasal o pabellones auriculares. Otras mani-
festaciones incluyen la facilidad para la aparicion de tumo-
res, en especial linfomas y leucemias.

Los estudios de laboratorio muestran una ausencia o dis-
minucion-de IgA, con posibles modificaciones de otras inmu-
noglobulinas y, ademds, existe una alteracién de la inmuni-
dad celular; la consecuencia de estas alteraciones es una ele-
vada frecuencia de infecciones, sobre todo respiratorias, que,
en ocasiones, son responsables del fallecimiento. Los estu-
dios neurorradioldgicos muestran una atrofia cerebelosa, con
dilatacion del cuarto ventriculo, atrofia que es progresiva.

La enfermedad evoluciona con un curso lentamente pro-
gresivo y la mayorifa de los pacientes son incapaces de deam-
bular a los 10-15 afios.

El tratamiento es sintomdtico, con administracién perié-
dica de inmunoglobulinas.

Autosémicas dominantes

Ataxias espinocerebelosas (AEC)

Las AEC autosémicas dominantes constituyen un grupo
de situaciones que inicialmente fueron clasificadas segtin la
clinica®. Los avances de la biologia molecular permitieron
un mejor conocimiento y una mas exacta clasificacion de
estas situaciones, permitiendo la inclusion de nuevas varian-
tes: AEC1 (gen en 6p22), AEC2 (gen en 12q23), AEC3 (enfer-
medad de Machado-Joseph) (gen en 14g32), AEC4 (gen en
16q24), AEC5 (gen en 11p11), AEC6 (gen en 19p13), AEC76>
%) (gen en 3p12-13p21.1), a las que se van agregando nue-
vas formas, como la AEC-16 ligada a 8q22.1-24.167, AEC-25
(ataxia espino-cerebelosa con neuropatia sensorial) con locus
en 2p15-p2169.

Una clasificacion simplificada agrupa estas ataxias en
cuatro grupos. El tipo  incluye formas de ataxia con atrofia
optica, oftalmoplejfa, demencia y signos extrapiramidales
(AEC 1, AEC 2, AEC 3, AEC 8). Al tipo II pertenecen las
variantes con degeneracion retiniana, oftalmoplejia con o
sin signos piramidales (AEC 7). El tipo III se corresponde
con la ataxia autosémica dominante pura (AEC 6) y el tipo
IV incluye la ataxia cerebelosa dominante con temblor esen-
cial y la ataxia autosémica dominante periédica.
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Estas ataxias se originan por una expansion repetitiva de
un triplete CAG -salvo para AEC4 y AEC5, cuyas mutacio-
nes no han sido identificadas, y para la AEC 8 en la que el tri-
plete que se expande es CTG y no CAG-®”; otros trastornos
relacionados con expansiones de un triplete CAG incluyen la
enfermedad de Huntington, la atrofia muscular espinal bul-
bar (Kennedy) y la atrofia dentato-rubro-pallido-luysiana.

Son situaciones que tienen un comienzo en la edad adul-
ta y cursan con trastornos del equilibrio en relacién con una
disfuncién del cerebelo, ganglios basales, estructuras éculo-
motoras y nervios periféricos; algunos pacientes tienen ries-
go de presentar una afectacién cognitiva, con disfuncion de
los sistemas frontal - subcortical®.

El gen responsable de la AEC2 ha sido identificado® y
su producto es la proteina ataxina-2, compuesta de 1.312 ami-
nodcidos, de funcién no bien conocida y cuyo nivel aumen-
ta con la edad en las células de Purkinje®?; se localiza en
12q23-24.16€3¢%, Es posible el diagnostico prenatal, que debe
hacerse en los descendientes con riesgo®. Entre sus mani-
festaciones clinicas destacan la marcha cerebelosa y ataxia,
disartria e hiporreflexia rotuliana. La AEC2 es una causa
de una forma de parkinsonismo familiar, que presenta un
reducido ndmero de expansiones CAG y es de comienzo en
edad avanzada®. Se ha descrito® una familia con ataxia
cerebelosa autosémica dominante que asocia sordera y nar-
colepsia y que es distinta de los tipos antes referidos.

La radiologia muestra una atrofia, especialmente supra-
tentorial, dilatacion del tercer ventriculo, baja sefial en gan-
glios basales y altas sefiales periventriculares®®.

La AEC7 era conocida como tipo II®” y asocia a la ataxia
una degeneracion retiniana progresiva. Su gen asienta, como
ya se ha comentado, en 3p12-13p21.1, y ya ha sido clonado™
y contiene una repeticién CAG?. Estos hallazgos se han con-
firmado en mas recientes estudios”, con evidencia de una
gran variacion fenotipica, no solo entre las diversas familias
sino incluso entre pacientes de una misma familia®.

Ataxias ligadas a X

Con este tipo de herencia de presentan: el sindrome ARTS
(con gen en Xq21), que cursa con ataxia progresiva, junto a
tetraplejia flaccida, arreflexia y sordera, con labilidad para las
infecciones respiratorias altas. Asimismo, se incluye en este
apartado la ataxia olivopontocerebelosa con ataxia progresi-
va lenta, espasticidad y signos de afectacion de vias largas.



Tratamiento

El tratamiento de las ataxias cerebelosas se realiza en
la actualidad de manera empirica, sin que exista ninguna
terapia realmente eficaz.

Algunos trabajos”*” han sugerido una relacién entre
la ataxia y el metabolismo de la serotonina, con posibilidad
de que los agonistas serotoninérgicos puedan ser ttiles
en estos pacientes. El empleo de clorhidrato de buspirona
se ha mostrado eficaz en pacientes con ataxia cerebelosa
primaria®), observandose una regresion parcial del cuadro
clinico.

ATAXIAS EPISODICAS O INTERMITENTES

La ataxia episodica familiar tipo 1 (AE 1) es un trastor-
no raro, de herencia autosémica dominante, que cursa con
episodios bruscos de ataxia precipitados por movimientos,
sobresaltos o emociones, con una duracién de segundos a
minutos?, junto con mioquimia continua que puede ser
evidente o ser detectable sélo con el electromiograma (EMG).
Se relaciona con mutaciones puntuales en el gen de los cana-
les de potasio Kv1.1, localizado en 12p13.

La ataxia episodica familiar tipo 2 (AE 2) se caracteriza
por episodios recurrentes de ataxia, de horas de duracién,
junto con nduseas, vomitos y cefalea, pero sin miquimia, y
con frecuencia desarrollan una atrofia cerebelosa, en espe-
cial de vermis?7. Se han descrito mutaciones en el gen
CACNL1A4 relacionado con los canales del calcio en
19p13®98Y, gen relacionado, asimismo, con la migrafia hemi-
pléjica familiar®?. La resonancia espectroscépica con P31
muestra una disminucién de los fosfatos de alta energia y
un aumento del pH en el cerebro® y cerebelo, con buena
respuesta al tratamiento con acetazolamida®.

Se ha referido un aumento de epilepsia en familiares de
pacientes con AE 1 en comparacién con los controles®, lo
que hace sugerir que en las familias de AE 1 la epilepsia
(parcial) puede ser originada por disfuncién de los cana-
les de potasio.

En algunos trastornos metabélicos, bien en relacién con
alteraciones de los aminoédcidos como la enfermedad de Har-
nup o la leucinosis, o en enfermedades mitocondriales, pue-
den presentarse episodios de ataxia intermitente en perio-
dos de descompensacién de la enfermedad.

R. PALENCIAY COLS.
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Cartas al Director

CONTACTOS INFANTILES DE
PACIENTES TUBERCULOSOS EN
EL PERIODO 1988-2002 EN LEON

Sr. Director:

Segtin la Organizacion Mundial de
la Salud (OMS), la tuberculosis(TB) fue
en el afio 2000 la octava causa de muer-
te a nivel mundial. Espafia es, después
de Portugal, el pais de la Unién Euro-
pea con la incidencia de TB més alta®.

Para investigar la incidencia de
todas las formas de TB, se realiz6 el
Proyecto Multicéntrico de Investiga-
cién en TB; participaron 13 comuni-
dades autonomas y encontraron una
incidencia global de 38,5 casos/100.000
habitantes®.

La mayoria de estudios de contac-
tos tuberculosos se realizan en adultos,
siendo escasas las publicaciones que
solo inciden en la edad pediatrica®.

Nuestro objetivo es analizar, de
manera retrospectiva los resultados del
estudio de los contactos en nifios aten-
didos en nuestro Centro durante 5 afios.
En el Centro de Prevencién y Control
de TB de Ledn, estudiamos en el perio-
do 1998-2002 un total de 467 contactos
de nifios (< 15 aflos) pertenecientes a
219 pacientes tuberculosos. A todos ellos
se les aplico un protocolo en el que se
realizé: Mantoux QUT de PPD RT-23),
historia clinica y radiografia de térax.

EI PPD fue positivo si la induracion
transversal a las 72 horas era =2 5 mm.
Se revisaron a los 3 meses los contac-
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tos con Mantoux(-) y se consideraron
convertores si la diferencia entre el 2°
y 12PPD era 25 mm.

La prevalencia inicial de infeccién
tuberculosa (primer Mantoux) en nues-
tro medio fue de 12,8%, porcentaje infe-
rior al de otros autores (Lienhardt 35%,
Del Castillo 24%). De los 407 contactos
PPD(-), acudieron a la 22 revision 173
(42,5%) y obtuvimos el 4,6% de con-
versiones tuberculinicas (8/173). Un
dato a destacar es que de los 8 casos de
virajes tuberculinicos, 7 resultaron
tuberculosis.

Se detectaron 40 nuevos casos de
TB entre los 467 contactos, que mues-
tran una incidencia de 8,56%, porcen-
taje superior al publicado por Del Cas-
tillo (6,9%)®.

E158,8% de los nifios con Mantoux
positivo fueron nuevos casos de TB;
porcentaje muy superior al publica-
do por Castan (33%)®, lo que indica el
alto valor predictivo de esta prueba en
el estudio de contactos de la poblacién
pediatrica en nuestra serie.

Las manifestaciones clinicas de la
tuberculosis en nifios son muy escasas
salvo cuando la enfermedad esta muy
avanzada®. Destaca que el 57,5% de
los contactos no vuelven a la 2* revi-
sion, con el riesgo de que algunos de
ellos desarrollen la enfermedad y con-
tribuyan a su propagacion.

Sefialar la importancia del estudio
de contactos en nifios para el diagnés-
tico precoz de tuberculosis y romper asi

la cadena epidemiolégica de la trans-
mision en la enfermedad tuberculosa.

Agradecimientos: agradecemos a
Concepcién Casado e Inés Santos su
ayuda en la recopilacién de informa-
cién que ha hecho posible la realiza-
cion de este trabajo.
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